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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas se definen como defectos
estructurales macroscdpicos; presentes en el neonato. En este es
tudio se fratan las malformaciones congénitas del tracto gastroin
testinal en un estudio retrospectivo de dos afios en el Hospital
Nacional de Escuintla; tratando de establecer su incidencia y
frecuencia en este tipo de patologias.

En este caso se tratard en especial los casos de  Estenosis
congénita del eséfago; Hipertrofia congénita del piloro; Atresia
del duodeno; Atresia de yeyuno e flio, asi como ano imperfora-
do. Ya que fueron las patologias més frecuentes que se encontra
ron, toméndose en cuenta que solo se observaron pacientes naci-
dos en dicho hospital y como casos excepcionales dos  pacientes

. que fueron referidos por facultativos. Ya que muchas veces los
pacientes mueren al nacer y no son reportados al hospital para su
respectiva necropsia.

La mayoria de este tipo de malformaciones presenta su sin
tomatologia en las primeras horas de vida a diferencia de la este
nosis del eséfago y de la hipertrofia congénita del piloro que pue
den manifestarse a la terceta semana de vida o cuando principian
a ingerir alimentos sélidos.

Este tipo de patologias es importante realizar el diagnés-
tico ya que la mayoria de los pacientes fallecen si no se realiza
el diagnéstico a tiempo para su respectivo tratamiento.

En esta investigacién se establecid que el 57.15% de los
pacientes fallecieron y sobrevivieron el 42.85%.



OBJETIVOS

Presentar una revisidn sobre anomalfas congénitas gastroin-
testinales.

Presentar la frecuencia de estas anomalfas en un  hospital
departamental en el perfodo de dos afios.

Presentar resultados obtenidos en el manejo de esos casos.
Revisidn de métodos diagndsticos y tratamientos, enfocén-

dose principalmente a el tipo de patologia que se describe
en el presente frabajo.

MATERIAL Y METODO

HUMANO:

1. Consultas, revisiény supervision por jefes del servicio de
Cirugia.

2. Consulta a jefes del servicio de Cirugia de ofros centros.

FISICO:
1. Hospital de Escuintla.

2. Archivo y papeleria del Hospital.

METODO:
1. Revisién bibliogréfica.
2. Estudio retrospectivo del archivo.

3.  Revisién del libro de Sala de Operaciones.



MALFORMACIONES CONGENITAS Y SU ETIOLOGIA

Las malformaciones congénitas se definen como defectos es
tructurales macroscdpicos presentes en el neonato. Se han com-
probado varias anomalias a nivel celular y molecular de carécter
congénito, pero no suelen incluirse en la definicién antes enun~
ciada, sino se [laman anomalias congénitas.

ETIOLOGIA DE LAS MALFORMACIONES

El embridn humano esté protegido confra los lesiones mecd
nicas externas por Gtero, membranas ferales y ITquido amniébtico,
y contra los agentes lesivos que existen dentro del organismo ma-
terno por la placenta, que durante largo tiempo se considerd ba-
rrera casi inexpugnable. Hasta los primeros ofios del quinto de-
cenio del siglo XX, se aceptaba que los defectos congénifos eran
causados, principalmente, por factores hereditarios. Al descu-
brir Gregg que la rubeola sufrida por la madre en etapaincipien-
te de la gestacidn causaba anomalias en el embridn,

De pronto determinaron que las malformaciones congénitas
en el ser humano podfan ser causadas por factores  ambientales.
Los importantisimos estudios de Warkany y Kalter quienes demos-
traron en lo rata que era teratégena una deficiencia alimentaria
especifica durante la gestacién, motivaron muchas investigacio-
nes que condujeron a descubrir gran ndmero de factores ambien-
tales teratbgenos para el embrién de los mamiferos.

A pesar del adelanto répido def campo de la teratologia,
Jos conocimientos acerca de las malformaciones congénitas huma-
nas han aumentado comparativamente poco. En la actualidad, se
estima que alrededor de 10% de las malformaciones humanas co-
nocidas dependen de factores ambientales, y 10% aodicional de
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El virus pudi
fer
o vin i.prd a s:,'rlcm;sa de algunos casos de anomalias cerebra
etardo me & i o
y o ntal, .n.Fecha mas reciente, se ha comprobado
que el virus produce asimismo retardo del crecimiento intrauteri-
no, lesidn miocérdiaca y anomalias vasculares.

La close de malformacién depende de la etapa de desarro-
Ilo embrionario en la cual ocurra la infeccidn. Por ejemplo: Las
cataratas resultan de infeccidn durante la sexta semana de emba-
razo, y la sordera de infeccidn durante la novena semane; los de
fectos cardiacos siguen a la infeccidn entre laiquinta ydé;imo se

manas, y las deformaciones dentales a’la rubéola enfre sexta vy
novena semana.

| h--ES muy dificil precisar la frecuencia de malformaciones en
os hijos de mujeres infectadas, pues la rubéola puede ser benig-
na y pasar inadvertida, o acompafiarse de caracteres clinicos po-

co corrientes que impiden identificaria. Ademés, segin sefiala~-

mos, algunos defectos sélo se descubren cuando el nifio tiene dos
a cuatro afios de edad. Por oira parte, los exantemos ¢ ausados
por otros virus pueden afribuirse equivocadamente a rubéola. Los
prim.eros célculos indicaron peligro de malformacidn de 75%' a-
proximadamente, cuando la enfermedad ocurria en los prir;neros
cuairo meses de la gestacién; ulteriormente se aprecié que esta
anrfJ era excesiva. En un estudio de probabilidades o prediccién
el riesgo de malformaciones en nifios examinados inmediatamente
dz?:s:pues del nacimiento se estimé en 47% cuando la infeccidn ocu
I.'r:o en la primeras cuatro semanas de la gestacién; en 22% tras —
lr.lFeccién enfre la quinta semana en 7% para la novena a la  de-
cimosegunda semanas, y en 6% para el perfodo de la decimoter-
cera a la decimosexta semanas. La infeccidn en las primeras -

ocho semanas puede ir seguida, asimismo, de prematurez y muer-
tes fetales.

Si se comsideraran las anomalfas que se advierten en eta-

lterior de la vida, de la indole de retardo mental y defectos
es probable que los porcentajes citados fuesen mayores
béola no se descu=

pa v
dentales,
(65% de los casos des ordera congénita por ru
bren antes de los cuatro afios de edad).

En el quinquenio Gltimo, se hicieron dos adelantos impor-
tantes en cuanto a los problemas de las malformaciones causadas
por rubéola. Disponemos de pruebas de laboratorio que permiten
descubrir el virus enmuestras obtenidas de pacientes, y e timar
la concentracién de anticuerpos en el suero. Una aplicacién im
portante de estas pruebas es precisar si la paciente es inmune ¥,
en consecuencia, si no necesita femer que ocurra rubéola duran=
te el embarazo. El estudio epidemiolégico de 600 comprobd que
85% estaba inmunizadas. Un segundo adelanto imporfante fue
descubrir que el virus pasa al feto por la placenta, y la infec-
cién del nifio puede persistir después de nacer duronte meses  ©
afios. Estos pequefios, que por lo regular no presentan signo algu
no de infeccién, pueden transmitir el virus al personal hospitala-
rio; por ejemplo a enfermeras, médicos y ofros ayudantes.

CITOMEGALOVIRUS: Se han atribuido malformaciones congéni
tas a una docena de virus, aproximadamente, pero sélo dos de
ellos, el de rubéolay el citomegalovirus, se han identificado -
concluyentemente como causa de malformaciones y de infeccidn
fetal crénica que persiste después del nacimiento. La enferme-
dad congénita de inclusiones citomegdlicas probablemente resul-
te de infeccién por citomegalivirus adquirida en la vida intraufe
rina a partir de la madre infectaday asintomética. los datos =
principales de la infeccidn son microcefalia, calcificaciones ce-
rebrales, ceguera, coriorretinitis y hepatosplenomegalia. Algu-
nos pequefios presentan kernicterus y muchas petequias en la piel-.
En etapa inicial, la enfermedad se identificaba dnicamente por
necropsia, y el diagndstico se fundaba en observar células aumen
tadas de volumen con nicleos voluminosos que presentaban cuer=



pos gigantes de inclusidn. Estos cuerpos de inclusién son més fre
cuentes en las células que revisten los tuvos renales. La enferme
dad @ menudo es mortal cuande afecta al embrién o al feto, pero
en casos de sobrevivir, la meningoencefalitis destructiva puede
causor retordo mental grave. Dado que la enfermedad a menudo
pasa inadvertida en la embarazada, no se conoce que diferencia
haya entre la infeccidn temprana y la tardia durante el desarro-
llo. No es inverosimil que cuando el embrién es atocado en eta
pa temprana, la lesién sea grave e impida la supervivencia. Los
casos observados por el médico probablemente correspondan a fe-
tos que sufrieron la infeccién en etapa avanzada de la vida  in=
trauterina.

INFLUENZA ASIATICA., Los informes acerca del posible efecto
teratégeno de la influenza asidtica con contradictorios. Algunos
investigadores opinan que no hay tal relacién, y ofros informan
que la frecuencia de anecefalia es mayor en los descendientes de
mujeres infectadas por este virus en etapa incipiente de la gesta
cién que en la poblacién testigo. En consecuencia se ha deduci
do que la anencefalia ocurre de cuando en cuando como  resulta
do de infeccién materna por el virus, pero el riesgo es poco im-
portante .

OTROS VIRUS. Se han descrito malformaciones consecutivas  «
infeccidn materna por virus de sarampién, parotiditis, hepatitis,
poliomielitis, varicelay ECHO. FEstudios recientes de probebili
dades, sin embargo, indican que probablemente ninguno de los
mencionados cause malformaciones. En lo que se refiere alsaram
pibn, algunos resultados fueron negativos y otros sugestivos. -

TOXOPLASMOSIS, Estd comprobado que la infeccidn  materna
por el protozoario parésito, Toxoplasma gondii, produce malfor-
maciones congénitas.

Los nifios pueden presentar calcificacidn cerebral, hidroce
falia o retardo mental; también se ha informado de coriorretini-
tis, microftalmia y otros defectos oculares. Es imposible dar ci-
fras exactas acerca de la frecuencia de malformaciones  depen-
dientes de toxoplasmosis pues, al igual que ocurre con los cito~
megalivirus, la enfermedad suele pasar inadvertida en fa emba-
razada. '

SIFILIS. Lasifilis se consideraba causa destacada de malforma-

ciones pero se ha probado que esta nocién carece de fundamento.
Cuando la sifilis estaba difundida a menudo se atribufon a el la
malformaciones congénitas de la tndole de labio leporino, pala-
dar hendido, espina bifida, y otra més. Sin embargo al disminuir
la frecuencia del padecimiento también disminuyd la relacidn -
que guardaba con malformaciones congénitas. MNo obstante,es in
discutible que la sifilis puede causar sordera y retardomental con
génito en los descendientes. Ademds muchos otros érganos, como
pulmones e higado, se caracterizan por fibrosis difusa.

RADIACION, Desde hace afios se conoce el efecto teratd
geno de los rayos X, y estd comprobado que la administracidn de
dosis grandes de rayos X o radio a embarazadas puede originar mi_
crocefalia, defectos craneales, espina bifida, paladar hendidoy
defectos de las extremidades . Aunque no se ha dilucidado la do
sis inocua maxima para el ser humano, en rafones probablemente
sea dafiado en el feto por dosis muy pequefias de 5r, por ejem-
plo. Es menester percatarse de que el carécter de la malforma-
cién depende de la dosis de radiacién y de la etapa de  desarro-
llo en el cual se administra.

Los estudios de los descendientes de japonesas que seé halla
ban embarazadas cuando el estallido de las bombas atémicas de
Hiroshima y Nagasaki, reveld que enfre las supervivientes, 28%
abortaron y el 25% tuvieron hijos que murieron en el primer afio




de la vida, ademés, 25% de los nifios que sobrevivieron presen-
taron anomalios del sistema nervioso central, de la indole de mi-
crocefalia y retardo mental .

Ademés del efecto de la radiacién directa sobre el embrién,
deben tomarse en cuenta los efectos indirectos sobre las  células
[ - - - . L]
germinativas. FEn realidad, estd comprobado que dosis relativa~
mente pequefias de radiacidn en ratones causa mutaciones que mo

tivan malformaciones congénitas en generaciones ulteriores .

En algunas investigaciones se comprobd que laradiacién no
causa anomalias en los hijos de sujetos expuestos. Sin embargo,
otros estudios sugieren que la dosis acumulada de radiaciénen los
Iimites de 30 a 80 r por generacidn puede duplicar la frecuencia
de mutacién esponténea en el ser humano. A pesar de los  datos
incompletos y a menudo contradictorios, deben reconocerse los -
posibles peligros de la radiacién para el hombre.

AGENTES QUIMICOS:

FARMACQS. Es dificil valorar el papel de los farmacos enlapro
duccién de anomalfas embriolégicas, porque la mayor parte de los
estudios en este campo son obligadamente retrospectivos. Entre
los muchos medicamentos utilizados durante la gestacién, de po-
cos se ha comprobado concluyentemente que sean teratégenos pa
ra los hijos. El ejemplo &ptimo es la talidomida, medicamento y
somnifero. Hace 10 afios, aproximadamente, se advirtié en Ale-
mania Occidental aumento brusco de la frecuencia de amelia y
focomelia (Falta completa o parcial de las extremidades), hasta
entonces consideradas anomalios hereditarias muy poco frecuen-
tes. Ello motivé que se investigaran las historias prenatales, vy
se descubrié que muchas mujeres habian recibido talidomidaal co
mienzo de la gestacidn. Algunas mujeres no recordaban haber
ingerido el Férmaco, pero los registros de farmacéuticos revelaron
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que se les habia recetado. La relacién causal entre talidomida y
focomelia se descubrié sélo por el carécter poco comin de la ang
malfa; de haber sido el defecto de tipo mds corriente, de la in-
dole labio leporino o malformacién cardiaca, pudiera haber pasa
do inadvertida la relacién que guardaba con el farmaco.

Los defectos producidos por la talidomida son estos: falta
o deformacién macroscdpicas de los huesos largos, afresiaintesti-
nal y anomalfas cardiacas. Al descubrir que la talidomida guar-.
daba relacién directa con la focomelia, se retird el producto del
mercado y desde entonces disminuyd de manera impresionante la
frecuencia de focomelia.

Un medicamento més antiguo, del que se sospecha hace my
cho sea teratdgeno, es la quinina. En grandes dosis se ha utiliza
do a menudo como abortivo, y en estas circunstancias se  supone
que origina sordera congénita. Experimentos en animales  pare-
cen apoyar estas nocidn, pero no hay pruebas concluyentes en lo
que se refiere al ser humano. '

Un farmaco més peligroso, también usado como abortivo, es
la aminopterina; pertenece al grupo de los antimetabolitos y an
tagoniza al Geido félico. Dado que, en dosis que exceden a lgo
del nivel teratégeno, el Farmaco interrumpe la gestacion, se ha
utilizado a principios del embarazo para producir aborto terapéu
tico en tuberculosas. En cuatro casos en los cuales no ocurrid -
aborto, se advirtieron malformaciones en los hijos; fueron estes:
anencefalia, meningocele, hidrocefalia, labio y paladar hendido.
El medicamento se ha utilizado durante la gestacién sin producir
anomalias; por ello, no cabe considerar que esté comprobada -
adecuadamente su capacidad teratbgena en el ser humano.

Aungue de pocos farmacos se ha comprobado concluyente-
mente que produzcan malformaciones congénitas humanas, se ha

il
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manifestado prudencia en cuanto a ofres compuestos que pudieran
ser lesivos para el embrién o el feto. Se destacan entre ellos los
siguientes: propiltiouracilo y yoduro potécico (bocio y retardo -
mental); estreptomicina (posible sordera); sulfamidad (kernicte-
rus); tetraciclinas (inhibicién del crecimiento bseo); tabaguismo
(nifios de bajo peso al nacer); derivados de sulfonilurea (malfor-
maciones mltiples ?); meprobamato (retardo del desarrollo ?); -
y antihistaminicos (esterilidad, anomalfes ?). Sinembargo, se
necesitan bastantes més datos para que estos compuestos puedan -
-considerarse concluyentemente teratégenos.

HORMONAS

PROGESTINAS, Los progestinas de sintesis se emplean @ menu-
do durante la gestacién para impedir el aborto. Sin embargo, de
cuando en cuanto la progestinoterapia se ha relacionado con mal
formaciones congénitas, y se ha informado de muchos casos  de
masculinizacién de los genitales en embriones femeninos. Las ano
malfas consistieron en aumento de volumen del clitoris con fusién
més o menos intensa de los pliegues labioescrotales. Se han obte
nido resultados expefimentales semejantes al administrar progesti
nas a ratas prefiadas . : B

CORTISONA, Se ha comprobado repetidamente por experimen-
tacién que la cottizona inyectada a ratonas y conejas en determi
nadas periodos de la prefiez puede aumentar la frecuencia de pa-
jadar hendido en la descendencia. Aunque algunos investigado—
res indican que la cortizona administrada a mujeres en etapa in-
cipiente de la gestacién puede causar paladar hendido en el pro-
ducto, se ha informado de casos en los cuales la madre recibié
cortisona durante todo el embarazo y &l fue normal.  Hasta hoy,
no se ha comprobado que la cortisona sea factor ambiental que
cause paladar hendido en el ser humano.
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'DIABETES MATERNA Lcss'frasforr{os del metabolismo de los car

bohidratos dependientes de diabetes o estados prediabético duran
te la gestacién. aumentan la frecuencia de partos de  mortinatos,
muertes neonatfales y nifios de peso excesivo. SegiOn algunos au=
tores, se advierte mayor frecuencia de malformaciones congéni-
tas de los huesos de pelvis y extremidades inferiores. Sin embar
go, la valoracién critica de los datos comprueba que la frecuen=
cia de malformaciones congénitas en dicbéticas y prediabéticas -
es aproximadamente igual que las observadas en la poblacidén ge=
neral .

Se informa que en mujeres con antecedentes de defectos
congénitos y signos de frastorno del metabolismo de los carbohi-
dratos que fueron tratadas con insuling, tiroides o ambas substan-
cias en las gestaciones ulteriores disminuyd el némero de abortos,
mortinatos y nifios con malformaciones congénitas. Sin embargo,
por desgracia, es imposible probar que estas mujeres no hubieran
tenido hijos normales de no habérseles administrado tratamiento.

ANTICUERPOS. Se esté estudiando un mecanismo teratdgeno po
sible. Se descubri que el suero de varias mujeres que habian
dado a luz cretinos atirredticos poseia anticuerpos antitiroides y
un factor tirotéxico. Ello sugirid relacién causal entre el crefi=
nismo y la autoinmunizacién materna contra tejido troideo. Apo
yan esta teoria estudios experimentales recientes, en los cuales
animales prefiados se inmunizaron confra extractos de rifién y pla
centa; los neonatos presentaron gran ndmero de malformaciones =
congénitas. Sin embargo, queda mucho por investigar en este =
campo, sobre todo en cuanto o mecanismo por virtud del  cual
los anticuerpos atraviesan la placenta, como llegan a la circula=-
cibn fetal, y forma en que ocurre reaccidn antigeno=anticuerpo =
dentro del embridn.

DESNUTRICION. Se ha comprobado en animales que son terafd
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genas muchas carencias alimentarias, sobre todo vitaminicas; sin
embargo, no hay pruebas concluyentes de que loseanenel ser
humano. Con excepcidn del c retinismo endémico, que guarda re
lacién con carencia materna de yodo, no se han descubierto en
el ser humano analogia de la experimentacién en animales.

HIPOXIA, La hipoxia causa malformaciones congénitas  en va-
rios animales de laboratorio. No se ha comprobado que ello se
aplique al ser humano. Aunque los nifios que nacen ensitios de
altitud relativamente grande suelen pesar menos y ser menores =
que los nacidos a nivel del mar, no se ha adverfido aumento  de
la frecuencia de malformaciones congénitos. Ademés, las muje-
res que presentan enfermedades cardiovasculares ciandticas a me
nudo dan a luz nifios que son pequefios, pefo generalmente sin
malformaciones congénitas macroscépicas.

FACTORES CROMOSOMICQOS

Gracias a los adelantos en la técnica de cultivo de tejidos,
en la actualidad puede analizarse el cuadro cromosémicode lacg
lula humana. Al cultivar células en un medio artificial y ulte-
riormente tratarlas con solucidn de colquicina par a detener la mi.
tosis en matafase, pueden contarse facilmente los cromosomas . La
célula somética humana normal posee 46 cromosomas, que pueden
ordenarse en 23 pares. En la mujer normal los cromosomas sexua
les son dos cromosomas X, que guardan semejanza con los autoso~
mas del grupo 6-12; en el varén, corresponden a un cromosoma -
Xy aun cromosoma Y mucho menos, el cual recuerda algo a los
autosomas del grupo 21-22,

Comprobada patentemente la validez del cuadro cromosémi
co normal, pronto se advirtid que algunos pacientes tenfan nime
ro anormal de cromosomas. Algunas anomalias se relacionaban -
con autosomas, por la regular con un cromosoma adicional; ofras
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con los cromosomas sexuales, generalmente con el cromosoma X,
Si hay un cromosoma adicional, de manera que en lugar del par
acostumbrado hay tres unidades, se dice que el sujeto es trisdmi=-
co para el cromosoma dado, y el estado se Ilama irisomia; se han
comprobado plenamente cuatro trisomias de esta fndole; a saber:
1) trisomia 21, 2) Trisomia 17-18, 3) Trisomia 13-15, y 4) Tri
somia X. La falta de un cromosoma origina un estado llamado -~
monosomfa; sin embargo, esta anomalia es poco frecuente..

TRISOMIA 21. Se advierte en la mayor parte de las células so-
méticas de pacientes de sindrome de Down (retardados  mentales
mongoloides). Durante la meiosis los miembros de los pares cro-
mosdmicos se separan, de manera que la célula hija recibe la mi
tad de los cromosomas que presenta la célula madre. Si en lugar
de separarse, los miembros del par se desplazan hacia la misma
célula (Falta de disyuncidn), la célula poseerd 24 cromosomas en
lugar de los 23 normales. En la fecundacidn se sefiala quese afa
den 23 cromosomas al gameto anormal, de los cuales resultan 47
cromosomas, tres de ellos idénticos (trisomTa). Dado que la fre-
cuencia de sindrome de Down aumenta segin la edad materna, se
considera que la falta de disyuncidn ocurre durante fa oogénesis
y no durante la espermatogénesis.

En algunos raros casos de sindrome de Down el cromosoma -~
21 adicional no es libre sino estd unido o otro cromosoma, pof lo
regular los grupos 13-15 6 21-22. Eilo resuita de un fendmeno -
llamado translocacisn. Las células tienen 46 cromosomas, pero
uno de ellos es excesivamente voluminoso, pues en realidad estd
formado por dos cromosomas .

En algunos casos se advierte transiocacion de cromosoma 21
en el progenitor de un nifio con frisomia 21. El progenitor tiene
45 cromosomas pero es clinicamente normal, pues posee todo el

material cromosémico normal; se da esfos sujetos el nombre de
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portadores . El acoplamiento y la separacién del cromosoma trans
locado y de los dos homélogos normales (21 y 13-15) durante la
meiosis rigen el complemento cromosémico de las células germi-
nativas. Aunque se considera que muchas de las  combinaciones
posible son incompatibles con la vida dei embrién, estd compro-
bado que cuando un gameto anormal con combinacién cromosémi
ca 13-15 més 21 se une con un cromosoma franslocado  13-15-21
mds un cromosoma libre 21, resultard trisomia 21, cuadro carac—
teristico del sindrome de Down.,

Los estudios cromosdmicos han tenido gran importancio;  si
los padres del mongoloide tienen cromaosomas normales, la proba
bilidad de que nozca otro nifio con sindrome de Downesde 1a
2%; sin embargo, en caso de que uno de los progenitores sea por
tador de cromosoma 21 translocado, las probabilidodes de un se-
gundo mongoloide aumentan mucho, y se considera que son  de

1:3.

TRISOMIA 17-18. Los pacientes que presentan esta disposicién
cromosédmica tienen suficientes caracteres que sugieren entidad
clinica neta: retardo mental, defectos cardiacos congénitos, ore
jos de insercidn baja, anomalics renales, sindactiliay malforma
ciones 8seos. La frecuencia es de 0,3 por 1000 nacimientos apro
ximadamente. Los nifios suelen morir antes de los dos meses de
edad.

TRISOMIA 13-15. Los principales anomalias de este  sindrome
son retardo mental, defecios cardiacos congénitos, sordera, pala
dar y labio hendido y defectos oculares de la Tndole de microftal
mia, anoftalmia y coloma. La frecuencia de la anomalia es, apro
ximadamente de 0.2 por 1000 neonafos. La mayoria de los nifios
mueren en férmino de fres meses.

samente

ANOMALIAS DE CROMOSOMAS SEXUALES

Las investigaciones de Barr, Bertram y Moore, quienes ob-
servaron diferencias en la morfologia de los nicleos celulares, -
fueron estimulo importante para esfudiar anomalias de los cromo=
somas sexuales. En 40 a 80%, aproximadamente, de las c_e[u]qs
de la mujer normal, apreciaron una formacién pequefia e inten-—
teiida, casi siempre adyacente a la membrana nu-
clear; esta formacién, que en etapa inicial se 1lamd cuerpo pa-
ranuclear o satélite nucleolar, rara vez o nunca se descubrid en
células de vardn normal . Se desconocia el carécter del cuerpo
cromotinico, pero pronfo se advirtid que correspondia a uno .de -
los dos cromosomas X de la célula femenina. Enla ccf?chdad,
este cuerpo se llama cuerpo de cromatina sexual, y las f:eluics fe
meninas se denominan cromatina posifivas, y fas masculinas cro-

matinas negotives.

Al aplicar las técnicas de investigacién del sexo  nuclear

simulténeamente con anélisis cromosémico se comprobé que algu-
nos casos de esterilidad se caracterizan por complemento cromo=
sémico sexual anormal. Al igual que ocurre en el caso de las -
anomalias autosémicas, es probable que sean causadas por falta -
de disyuncién de los cromosomas . En caso de que, durante la =
meiosis, los dos miembros del por cromosémico X no se separeny
pasen a una célula hija, el oocito poseerd dos cromosomas X o
ninguno. Si un oocito con dos cromosomas X es Fecupdqdo p0|: un
espermafozoo que posee cromosoma Y, resultard un cigoto con
complemento cromosémico sexual XXY. Enelcaso d’e que el oo
cito XX se combine con un espermatozoo X, resuitard un cigoto=
XXX. De manera anéloga, si el cocito que carece de cromosoma
sexual es fecundado por un espermatozoo X, el cigofo tendré
constitucién cromosémica sexual XO. La fecundacidn por esper

matozoo Y originard cigoto YO, Como alternativa, la falta” de
disyuncién durante la espermatogénesis puede originar esperma=




maferoo0 * sin Uun cromosoma sexual, con cromosomas se=
xuales Xy Y, incluso con dos cromosomas Y. La fecundacién de
un oocito normal produciré complemento cromosémico sexual XG,
XXY, YYX. Se han observado sujetos con estos

cromosdmicos sexuales anormales.

complementos

SINDROME DE KLINEFELTER, Los caracteres clinicos de  este
sThdrome, que sblo se observa en varones, son esterilidad, atrofia
testicular, hialinizacién de tubos seminfferos y por lo regular gi
necomastia. Las células poseen 47 cromosomas con complemento
cromosdmico sexual de tipo XXY, y en el 80% de los casos se ad
vierte cuerpo de cromatina sexval . Fundéndose en la morfolegia
tersticular, los pacientes de sindrome de klinefelter se clasifican
en tres grupos. La frecuencia es de uno de cada 500 varones en
la poblacién normal . Entre sujetos con deficiencia mental, la
frecuencia alcanza incluso 1% varones, Fundéndose en datos es
tadisticos, se considera que la falta de disyuncién de los homdlo
gos XX es el fenémeno causal més corriente.,

De acuando en cuando, los pacientes de sindrome de Kli-
nefelter poseen 48 cromosomas; esto es: 44 autosomas y cuatro =
cromosomas sexuales (XXXY). Se considera que este complemen
to cromosdmico sexual depende de la falta de disyuncién de los
cromosomas sexuales en los gametos de los dos progenitores o, lo
cual es més verosimil, de falta de disyuncidn de los cromosomas
X en el gameto femenino en la primera y la segunda divisiones -
meibticaos.

En algunos pacientes se advirtié que los tejidos  presenta-
ban células con diversas configuraciones cromosdmicos  anorma-
les. Se considera que este fendmeno, llamado mosaicismo, de-
pende de falta de disyuncién de los cromosomas sexuales durante
las divisiones meidticas de segmentacidn.
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SINDROME DE TURNER. Esta enfermedad, observada en muje=
res de aspecto indiscutiblemente femenino, se caracteriza por fal
ta de ovarios (disgenesia gonadal). Ofras anomalias frecuentes =
son membranas cervical, linfedema de las extremidades, deformi
dades esqueléticas y retardo mental . A pesar del aspecto femeni
no, casi todas las células son cromating sexual negatives. Ade-
més, las células sélo poseen 45 cromosomas, con complemento -
XO. El andlisis genético ha c omprobado que este sindrome suele
ser causado por falta de disyuncién del gameto masculino duran-
te la meiosis. Al igual que ocurre en el sindrome de Klinefelter,
de cuando en cuando las pacientes de sindrome de Turner mues-
tran mosaisismo (XO/ XX; XO/ XY o XO/XYY). Enlo actuali-
dad, se estima que la frecuencia de mujeres XOesdeuna en
3000 en la poblacién normal. La frecuencia de mujeres cromati
na negativas recluidas en instituciones para refardados mentales -
no difiere de manera importanfe.

DEL SINDROME DE TRIPLE X, Las pacientes de sindrome de tri-

ple X son infantiles, presentan menstruacién escasa y-algo de re-

tardo mental . Se advierten dos cuerpos cromatinicos sexuales en

las células y, en consecuencia, a veces se Ilaman "superhembros”.
El sindrome de triple X resulta de fecundacidn de un oocito XX

por un espermatozoo X. Algunas de las pacientes son de fecun-

didad comprobada y, hecho sorprendente, los hijos han sido  in-

variablemente normales. Con bases tedricas, las pacientes de tri
ple X deben producir nimero igual de oocitos que posean uno 0

dos cromosomas X. La fecundacién de los oocitos anormales XX

deberfa originar cigotos XXXy XXY.

CONSIDERACIONES GENERALES ACERCA DE LA ACCION DE
LOS TERATOGENGOS

El periodo de desarrollo embrionario rige la susceptibilidad
a factores teratégenos. El desarrollo de los mamiferos = comienza




con multiplicacién répida de los células, que presentan diferen-
ciacién escaso o nula, Este perfodo, que dura desde la fecunda
cidn hasta la formacidn de las capas germinativas, se llama  pe-
rfodo de prediferenciacién o periodo que precede a las capas ger
minativas. La siguiente etapa se llama periodo embrionario, du-
rante el cual las células comienzan a presentar diferencias morfo
Idgicas patentes que resultan de cambios a nivel quimico, la eta
pa final, o periodo fetal, se caracteriza por crecimiento de los
drganos .

Se acepta, en general, que cuando un teratégeno actia
en etapa de prediferenciacidn, lesiona todas los células del em-
brién o la mayor parte de ellas y causa muerte; también cabe la
posibilidad de que lesione pocas células, y en estas circunstan-
cias las potencialidades de regulacidn del embrién  compensaran
la pérdida y no habré anamalics patentes. Se advirtid que varios
factores, de la indole de“hipervitaminosis A y radiacién, que en
etapas ulteriores del desarrollo son muy teratégencs, carecen de
efecto sobre el embrién en la primera etapa del desarrollo. En [a
actualidad, hay pocos ejemplos en los cuales los teratégenos ad-
ministrados durante lo primera etapa del desarrollo han  causado
malformaciones. Sin embargo, bien pudiera ser que los teratége-
nos permanezcan en los tejidos maternos y se tornen activos sélo
cuando [a susceptibilidad del embrién aumenta durante el segun-
do periodo de desarrollo.

Durante el perfodo embrionario, esto es, la etapa de dife-
renciacién intensa, la mayor parte de los teratégenos son muy po
tentes y producen muchas malformaciones. Sin embargo, el tipo
de malformaciones depende del 8rgano que sea més susceptible -
en la fecha de la accidn teratégena.

Cada érgano parece pasar por su etapa més susceptible  al
comienzo de la diferenciacién, y los diversos érganos corporales
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se tornan susceptibles uno después de otro. Ello se comprobé‘ pa
tentemente al administrar a ratas dieta con deficiencia de acido
pteroilglutémico. Se descubrid que en diferenfes etapas . de la
evolucién se producian anomalias particulares; a saber: snsrerrjq
nervioso central y corazdn, diasiete a nueve; esqueléticas, uri-
narias y cardiovasculares de otra indole, dias nueve a once; de.-
fectos esqueléticos, dias once a catorce. Lo mismo parece apli-
carse a la accién del virus de la rubéola en el ser humano.

- - -~ -
Segon el dia de desarrollo, el virus atacaré un drgano des
pués de ofro, cada uno en su etapa crifica peculiar.

Durante el tercer periodo o fetal de desarrollo, que se ca-
racteriza por crecimienfo de los érganos, disminuye répid?menfe
la susceptibilidad a los teratdgenos . Sin embargo, continba a la
diferenciacién de algunos érganos, de la indole de cerebelo, cor
teza cerebral y algunas estructuras urogenitales. En consecuen-
cia, no es imposible que algunas de estas estructuras sigan  sien-
do susceptibles a la accién de factores teratdgenos hasta la gesta
cién avanzada. En realidad, al administrar a ratonas dosis gran~
des de vitamina A en la prefiez avanzada, ocurrid ataque grave
de la corteza cerebral. No es inverosimil que en el ser humano
haya factores ambientales susceptibles de lesionar el cerebro en
desarrollo durante la segunda mitad de la gestacién, y causar de
esta manera retardo mental.
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EMBRIOLOGIA DEL TUBO DIGESTIVO Y SUS DERIVADOS

A consecuencia del encorvamienio cefalocaudal del  em-
brién, la cavidad revestida de endodermo se divide enuna por-
cién infraembrionaria (intestino primitivo), y dos porciones ex-
traembrionarias, el saco vitelino y la alantoides. En el extremo

cefélico y el caudal del embrién, el intestino es un tubo ciego,

Ilamado intestino anterior e intestino pasterior, respectivamente.
La porcidn media, el intestino medio, conserva pasajeramente la
comunicacidn con el saco vitelino por virtud del conducto onfa-
lomensentérico o vitelino.

Para explicar el desarrollo del intestino primitivo y sus de=-
rivados dividiremos en: :

Intestino faringeo o faringe (que comprende la porcidn cra
neal del intestino anterior y comprende la membrana buco-
farfhgea hasta el diverticulo traqueobronquial).

Porcién caudal del intestino anterior (situada caudalmente
al diverticulo traqueobronquial, que abarca hasta el ori-
gen de la yema hepética).

Intestino medio (que comienza caudalmente al brote hepé-
tico vestibulo infestinal anterior y se extiende hasta el si-
tio donde, en el adulto, estd la unidn de los dos te rcios
derechos con el tercio izquierdo del colon transverso, este
sitio se llama en el embridn vestibulo intestinal posterior) .

Intestino posterior, que va desde el vestibulo intestinal pos
terior hasta la membrana cloacal .
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PORCION CAUDAL DEL INTESTINO ANTERIOR

En la porcién caudal del intestino anterior se lleva a cabo
¢! desarrollo del Eséfago, Estémago, Duodeno, Higado, Vesicula
biliar y Pancreos.

ESOEAGO Y APARATO RESPIRATORIO |

En el embrién de tres semanas de edad aproximadamente - =
(longitud de tres centfmetros), el primordio primario del aparato
respiratorio se presenta en forma de envaginacidén  endodérmica
de la pared ventral del intestino anterior, en si fuacidn caudal
:amediata en cuanto el aparato respiratorio tiene origen endodér
mico.

En etapa inicial el diverticulo respiraforio comunica am-
pliamente con el intestino anterior, pero pronto queda separado
del mismo por el tabique traqueoesofégico, excepto en la desem
bocadura de la laringe donde el primordio respiratorio sigue co-
municado con el intestino anterior, por virtud del orificio larin-
geo. En consecuencia el infestino anterior se divide en una por=
cidn dorsal, el eséfago se extiende desde el diverticulo respirato
rio hasta la dilatacién fusiforme que origina el estdmago. Eneta
pa inicial el eséfago es muy corto, pero al descender el corazén
y los pulmones se alarga régpidamente . El revestimiento  muscu=
lar, formado por el mesenquima circundante, es estriado en los
dos tercios superiores y liso en el fercio inferior. '

ESTOMAGO

La primera manifestacién del estémago es una dilatacién fu
siforme del intestino anterior en la quinta semana de vida intra=
vterina. En los semanas siguientes, se modifican mucho el aspec
to y la situacién, a cauda de diferencias de la rapidez de creci-
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mienfo de diversas porciones de:la pared, y de cambios en la po-
sicidn de los érganos adyacentes .

La forma més sencilla de explicar los cambios de posicion -
del estémago consiste en suponer que, durante su crecimiento, ex
perimenta rotacion siguiendo dos ejes, uno longitudinal y el otro
anteroposterior.

En el eje longitudinal, el estémago efectda rotacién de 90
grados en el sentido de las manecillas del reloj, de manera que
el lado izquierdo se orienta hacia adelante y el ladoderecho ha-
cia atrés. En consecuencia, el nervio vago izquierdo, que ini=
cialmente, se distribuia en el lado izquierdo del estdmago, iner-
va la pared anterior; se orienta hacia adelante y el lado dere-
cho hacia atrés; de manera andloga, el nervio vago derecho se
distribuye en la pared posterior. Durante la rotacién, la porcidn
posterior original del estémago crece més répidamente que la an-
terior, por lo cual se forman les curvaturas mayor y menor. Dado
que en esta etapa del desarrollo en el estémago estd unido a las
paredes corporales posterior y anterior por los mesogastrios dorsal
y ventral, respectivamente, se considera que la rotacién del eje
longitudinal tira del mesogasirio dorsal hacia la izquierda y ayu-
da a formar la bolsa omental o epiploica, fondo de saco perito-
neal situado detrés del estdmago. '

En etapa inicial, los extremo cefalico u caudal del esté-
mago estén situados en la ITnea media, pero al continuar el cre-
cimiento la porcidn caudal o pilérica se desplaza hacia la dere-
cha y arriba, y la porcisn cefélica o cardiaca se desplaza a la
izquierda y algo hacia abajo. De esta manera, el estémago od-
quiere su posicidn definitiva y el eje longitudinal desciende de
izquierda a derecha. La curvatura mayor se orienta hacia cbajo,
y la curvatura menor hacia arriba y a la derecha.
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DUODENO

Esta porcién del aparato intestinal es formada por la parte
terminal del intestino anterior y la porcidn cefélica del intesti-
no medio. La unidn de ambas porciones esta situada en un punio
: nmediatamente distal al origen de la yema hepatica. Al expe-
rimentar rotacisn el estémago, el duodeno adopta forma de asa en
U, gira a la derecha y, por Gltimo, adquiere situacidn  retrope-
citoneal. Durante el segundo mes el duodeno puede presentar =
obliteracién pasajera; en estado normal, vuelve a canalizarse po
co después.

HIGADQ Y VESICULA BILIAR

El primordio hepético aparece hacia la mitad de la  terce-
ra semana en forma de evaginacisn del epitelio endodérmico en
el extremo distal del intestino anterior. Esta evaginacién, llama-
da diverticulo hepdtico, consiste en cordones celulares de proli~
feracién répida que se introducen enelseptum fransversum; esto-
es: la placa mesodérmica entre la cavidad pericardiaca y el pe-
diculo del saco vitelino. Los cordones de células hepdticas  si-
guen introduciéndose en el septum transversum, al tiempo que la
comunicacidn entre el divertfculo hepético y el intestino anterior
(duodeno) disminuye de calibre, forméndose asi el conducto  bi-
liar; éste produce una pequefia evaginacién ventral, que origi-
nard vesicula biliar y conducto quistico. Al continuar el desa-
rrollo, los cordones hepéticos epiteliales se entremezclan con los
senos sanguineos de las venas onfalomesentéricas y umbilicales en
el septum transversum y asi se forma el tejido mesenquimatoso del
higado. Los componentes de tejido conectivo del higado provie-
nen del medodermo del septum transversum.

Por su crecimiento répido inimferrumpido, el higado se tor
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na demasiado voluminoso para los Iimites del septum transversum
y poco a poco sobresale en la cavidad abdominal. El mesodermo
del septum transversum situado entre la pared abdominal y el higa
do se torna tenso y se adelgaza, lo cual forma una membrana del
gada, liamada ligamento falciforme.

hemopoyética. Entre las células hepéticas y las paredes de lgs -
asos se advierten nidos voluminosos de células en proliferacidn,
ve originan eritrocitos y leucocitos. Esta actividad disminuye
graduaimente en los dos Gltimos meses de la vida intrauterina, y
en el neonato sélo quedan pequefios islotes hemopoyéticos, y en
esta etapa corresponde al higado -solo 5% del peso corporal to-

fﬂl .

v

La ven umbilical, que en etapa inicial estd en el mesoder
mo del septum transversum, se dispone en el borde libre y cavdal
del ligamento falciforme., De manera andloga, el mesodermo del
septum transversum entre el higado y el infestino anterior (estéma
go y duodeno) se forna tenso y membranaso, lo cual forma el epi
plén menor. En el borde caudal o libre del epipldn menor se pre
sentan conducto biliar, vena porta y arteria hepética.  Cuando
el higado sobresale caudalmente hacia la cavidad abdominal, el
mesodermo del septum transversum situado entre el higado y la pa

Mientras ocurre lo anterior, la vesicula biliary el conduc
to cistico se han desarrollado por completo, y este Gltimo se ha
unido al conducto hepético para formar el conducto colédoco. La
desembocadura del colédoco en el duodeno en efapa inicial es
anterior, pero al modificarse la posicién del duodeno se torna pos
ferior, y, en consecuencia, el colédoco pasa por detrés del duo-

red anterior del abdomen se torna membranoso, forméndo el epi- deno.

plén menor y el ligamento falciforme, respectivamente. Estas es PANCREAS

tructuras, en combinacidn, constituyen la conexién peritoneal en

tre el intestino anterior y la pared anterior del abdomen, y se lla E| pqncreqs se forma por dos brotes originadas del epitelio
ma mesogastrio ventral. El mesodermo sobre la superficie del hi= endodérmico del duodeno. El brote pancreético dorsal estd  si=
gado se c:oEwierfe por diferenciacién en peritoneo, excepto en tuado frente al diverticulo hepético y algo por arriba del mismo;
la superﬁmicrcr:eol; en esta zona, el higado sigue el contacto | cambio, el brote pancredtico ventral se presenta en el éngulo
con la porcién més craneal del septum transversium; esta porcién que forma hacia abajo el primordio hepético, y guarda intima re
del septum consiste en mesodermo Tntimamente empacado, esta 1 |,ci4n con el conducto colédoco.

formaré parte impottante del diafragma. La superficie del higa- _

do que estd en contacto con el diafragma futuro nunca es revesti El esbozo pancredtico ventral ulteriormente emigra en di-
da de peritoneo y se llama zona del higado desprovista de  péri- reccién dorsal de manera semejante a como se desplaza la desem
toneo, bocadura del colédoco,y por Gltimo se sitia inmediatamente por

- » p
En lg déci de d lio. ol hi abajo y detrés del péncreas dorsal .
n la décima semana de desarrollo, el higado pesa, apro-

ximademente, 10% del peso corporal total. Aunque ello  pueda En etapa més avanzada ocurre fusion del parénquimay el
atribuirse, en parte, o los abundantes sinusoides de las venas on- sistema de conductos de los brotes pancredaticos dorsal y ventral.
falimesentéricas y umbilicales, ofro factor importante que confri ' El conducto pancreatico combinado {(conducto de wirsung) se for
buye, a aumentar el peso del higado en esta etapa es la  funcién ma por la porcién distal del conducto pancredtico dorsal y por ’r§
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do el conducto pacredtico veniral, Como este conducto se con~
vierte en la via principal del drenaje pancredtico, la porcién pro
ximal del conducto pancreético dorsal experimenta obliteraciéno

persiste como un conducio de pequefio calibre, el conducto pan-
credtico accesorio {conducto de Santorini). El conducto pancred

tico accesorio (comdn o combinado) desemboca en el duodenoc en

el sitio correspondiente a la carGncula mayor; el conducto acce.

sorio desemboca en la carGncula menor. El 10% de los casos, -
aproximadamente, no hay fusién de sistema de conductos y persis
te la forma doble original.

Los islotes pancreéticos se desarrollan a partir del
pancreético parenquimatoso en el tercer mes de la vida infraute-
rina y estén dispersos en la glandula. la secrecion de insulina -
comienza en el quinto mes, aproximadamente.

INTESTINO MEDIO

El desarrollo embriolégico del intestino medio fomaencuen
ta las siguientes partes: Porcién distal del duodeno; yeyuno—;
fleon; ciego; y apéndice; colon ascendente; dos terceras par-
tes proximales del colon transverso. :

Fn el embrién de 5 mm, el intestino medio se extiende des
de el vesitbulo intestinal anterior hasta el vestibulo intestinal pos
terior, y tomunica ampliomente con el saco vitelino por d
del conducto o pediculo vitelino. En el embridn los [imites cra-
neal y caudal del intestino medio son vagos; sin embargo, se
acepta en general que, en el adulfo, el intestino medio comien=
za en la porcién inmediatamente distal a la desembocadura del
colédoco en el duodeno, y termina en la unién de fos tercios pro
ximales con el tercio distal del colon fransverso.

El desarrollo del intestino medio se caracteriza por alarga
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tejido

virtud -

" miento répido, que forma el asa intestinal primitiva. El dpice

del asa comunica ampliamente con el saco vitelino por vittud -
del conducto onfalomesentérico o vitelino (también llamado pe-
diculo), de escaso calibre. La rama cefglica del asa se convier-
te en porcidn distal de duodeno, yeyuno y parte del fleon; lara
ma caudal se transforma en presién inferior de fleon, ciego y
colon ascendente y dos tercios proximales del ¢ olon
transverso. La unién de las ramas caudal y craneal en el adulto
sélo-puede identificarse en caso de persistir un segmento del con
ducto vitelino en forma de diverticulo de Meckel .

apéndice,

El desarrollo ulterior del asa intestinal primitiva se carac=
teriza por alargamiento rapido, sobre todo de la rama  cefélica.,
A consecuencia del crecimiento répido, la cavidad abdominal se
torna pasajeramente demasiado pequefia para contener las asas in
testinales, las cuales se infroducen en el celoma extraembriona~-
rio del corddn umbilical durante la sexta semana de la vida in-
trauterina {hernia umbilical fisioldgica) . :

Simultdneamente con el alargamiento, el asa intestinal pri
mita experimenta rotacién sobre un eje formado por la arteria me
séntérica superior. Visto desde la cara anterior, este movimien-
to de rotacidn ocurre en direccidn contraria al giro de las mane-
cillas del reloj y, cuando se completa, abarca 270 grados.  In-
cluso-durante el movimiento de rotacidn, continia el alargamien
to del asa del intestino delgado, y yeyuno e fleon forman asas
enrolladas. De manera andloga, el intestino gruesose a larga
bastante pero no presenta el fendmeno de enrollamiento.

- Hacia el final del tercer mes, las asas intestinales hernia~
das comienzan a volver a la cavidad abdominal . No se han dilu
cidado los factores que producen este fendmeno, pero se conside-
ra que la regresién del mesonefros, la disminucién del crecimien
to del higado y. el aumento de volumen de la cavidad abdominal
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tienen papel importante .

La porcidn proximal del yeyuno, la primera en volver a la
cavidad abdominal, se sitia del lado izquierdo; . las asas que pe-
netran ulteriormente se disponen cada vez més hacia la derecha.
El brote cecal, que aparece en perfodo de 12 mm, en forma de
dilatacidn cénica pequefia de la rama caudal del asa  intestinal
primita, es la Gltima parte del intestino que vuelve a la cavidad
abdominal, y pasajeramente se sitda en el cuadrante superior de-
recho, inmediafamente debajo del I6bulo derecho del higado.
Después desciende a la fosa ilfaca derecha y al hacerlo forma el
colon ascendente y el ‘dngulo hepético. Durante este fendémeno
el extremo distal del brote cecal origina, un diverticulo de esca
so calibre, el apéndice primitivo.

INTESTINO POSTERIOR

El desarrollo del intestino posterior toma en cuenta: Tercio
distal del colon transverso, colon descendente, colon sigmoides,
recto, porcidn superior del conducto anal.

El intestino posterior, que en el embridn se exfiende desde
el vestibulo intestinal posterior hasta e membrana cloacal, ori-
gina el tercio distal del colon transverso, el colon descendente,

el colon sigmoides, el recto, y la porcién superior del conducto
anal . '

La porcién terminal del intestino posterior entra en la cloa
ca, cavidad revestida de endodermo que estd en contacto direc-
to con el ectodermo superficial; en la zona de contacto entre en
dodermo y ectodermoso forma la membrana cloacal .

En etapa evolutiva ulterior aparece un relieve transversal,
el tabique urorrectal, en el dngulo que forma el alantoides y el
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intestino posterior. Fste tabique desciende ?Eaduolm\lenfe en di-
reccién caudal y divide a la cloaca en porcidn anterior, el sencl>
urogenital primitivo, y porcion superior, el conducfo anorrectal .
En el embrién de siete semancs, el tabique u-rorref:fcsl ||e.gc|.c_|,|a -
membrana cloacal, y en este sitio se forma el perineo primitivo .~
La membrana cloacal se divide entonces en dos porciones; a sa-
ber; posterior o membrana anal y anterior o membrana urogeni=

tal .

Mientras ocurren los fendmenos mencionados, la membrana
anal es rodeada por abultamientos de mesénquimc_:: y en Io‘ nove-
na semana se advierte en el fondo de una depresidn ecfodermu.:c,
Hlamada proctodeo. Las eminencias adyacentes se llaman  plie=
gues anales. Poco después se rompe {a membrana qno.l y el re?fo
comunica libremente con el exterior. En cons:acu'encuc, porcidn
superior del conducto anal es de origen en.clodermlco y es vascu=
larizado por la arteria del intestino posterior, la crt.erla me'sen'rt_a_
rica inferior. El tercio inferior del conducto anal fiEl:le origen
ectodérmico'y recibe su riego por las arterias hemorroidales, ra=

mas de la arteria iliaca inferna.




MALFORMACIONES CONGENITAS DEL ESOFAGO

Atresia de eséfago sin fistula.

Atresia de esdfago con fistula.

Estenosis de Esbé fago.

a.- Por membrana.

b,- Por quiste,

c.- Por anillo musdufqr .

d.- Por compresidn de los grandes: vasos.

e.- Por doble arco a_orﬁco.

f.- Por compresién de la arteria subclaviq‘ derecha.
g.- Tumores del timo,

.- Por compresion del tiroides.
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LESIONES OBSTRUCTIVAS CONGENITAS

Las lesiones congénitas se reGnen en un grupo heterogéneo
que incluye la atresia del recién nocido, las membranas, la redu
plicacién o los quistes esofégicos, y los anilios de mucosa.

La atresia del eséfago del recién nacido es entidad patold
gica bien admitida, con historia clinica y signos fisicos caracte=
fsticos. Los rayos X son necesarios para establecer el diagndsti=
co. En el tipo més frecuente (aproximadamente el 90% de los ca
sos) el esdfago termina en una bolsa ciega alta en el mediatino
posterosuperior, y el segmento inferior nacen en una fistula del
arbol traqueobronquial . El diagnéstico temprano y répido, 'y el
tratamiento adecuado, con buen cuidado preoperatorio, el des-
cubrimiento y el tratamiento de otras posibles anomalias congéni
tas existentes, y, finalmente, los detalles de tratamienfo postope
ratorio, son de importancia fundamental para obtener en este pro
ceso las cifras mayores de supervivencia. El tratamiento operato
rio de eleccidn es una reseccidn transpleural de la fistula, con
anastomosis primaria del eséfago bajo anestesia endotraqueal . -
Una anastomosis esofégica primaria no complicada de este tipo ra
ramente resulta posible en pacientes con atresia no ocompanada
de fistula traqueoesdfagica, ya que los segmentos suelen estar
muy separados . En estos tipos més raros de atresia, se emplea
una intervencidn en varios tiempos. En el primero se procede @
exteriorizar el cabo proximal del esdfago, o sea que se efectia
una esofagostomia cervical con gastrostomia; en un segundo tiem
po se procede a interponer infestino grueso para salvar este defec
to. Por lo tanto, es muy imporfanie determinar bien el tipo de
defecto o lesién, de manera que pueda emplearse la técnica ope
rqtoria adecuada. Sin embargo, en la gran mayoria de esfas le-
siones la anastomosis primaria del eséfago resulta posible después
de cerrar la fistula.
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Las membranas y los anillos, segin los estudios de varios
autores son raros, pero en ocasiones producen obstruccién mecéni
ca de tal grado que resulta necesario tratarla. Consisten en plie
gues y parficiones de mucosa précticamente a cualquier nivel del
esdfago, y pueden resolverse facilmente con extirpacién parcial
y seccidn, Las membranas pueden cortarse con el esofagoscopio.
Los anillos esofdgicos, que suelen hallarse en parte baja del esé
fago, pero también se observan a ofros niveles, se acompafian de
revestimiento congénito andmalo del esdfago por mucosa géstri-
ca, desarrolfdndose obstruccidn por hipertrofia de la unién proxi
mal. Estas uniones de mucosa esofagogéstrica con  localizacién
anormal sufren reacciones inflamatorios e hiertrofia, sobre todo
en pacientes con diétesis ulcerosa, que puede evolucionar hasta
la ulceracidn y la verdadera estenosis orgénica; ésta a veces re-
quiere seccidn, extirpacién orresecciédn. La cirugia de este tipo
debe acompafiarse de vagotomia y piloroplastia. Un pequefio no
mero de pacientes habfan sufrido disfagia ligera e intermitente vy,
en particular, algo de dolor forécico; con rayos X se ha observa
do una masa mediastinica extrinseca que deformaba el eséfago, -
que resultd ser una reduplicaciéi paraesofégica o un quiste del
eséfago. Estos lesiones quisticos no suelen causar sintomas hasta
que se inflaman, y a veces se infectan; aumentan répidamente
de volumen y causan dolor, deformacidn y disfuncién del eséfago
a este nivel. Pueden extirparse con buenos resultados por  via
transtorécica posterolateral; aunque algunas porciones de estas
lesiones suelen ser intramurales, raramente es necesario abrir Ia
mucosa; la pared esofdgica puede reconstruirse bien sin  resec-
cidén completa.
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ATRESIA ESOFAGICA Y FISTULA TRAQUEOESOFAGICA

Muchos investigadores han estudiado el desarrollo embrio=
j4gico de traquea y esdfago, pero ain no han podido aclararse
los mecanismos de malformacidén que dan por resultado atresia eso
fagica y fistula traqueoesofdgica. Hacia el vigésimo primer dia
del desarrollo embrionario el intestino anterior empieza a conver
tirse en eséfago dorsal y traquea ventral. Los dos érganos estéan
separados por un proceso de tabicamiento que se iniciaa nivel
de la carina aproximadomente, y se extiende en sentido craneal
hacia la laringe. Algunos investigadores creen que la inferrup-
¢ién en el proceso de tabicamiento entre los dias 24 y 28 produ-
ciria una fistula entre eséfago y traquea. La interrupcién  tem-—
prana darfa por lo tanto como resultado una fistula baja, en tan-
to que el trastorno del proceso de tabicamiento que podria ocu=
rrir més tarde darfa como resultado una fistula més alta.

De todos modos, parece ser que el trastorno que produce es
tas deformidades esofégicas es generalizado, porque a menudo -
existen atresia esofdgica y anomalias vertebrales, lesiones cardia
cas, atresia duodenal, ano imperforado y anomalias genitourina—
rias. Todos estos sistemas orgdnicos parecen desarrollarse conra-
pidez en el momento en que se dividen esdfago y trdquea, y dan
pruebas del concepto de que la causa es una lesién general del
embridn.

Aungue se han observado casos esporédicos de hermanos na
cidos con atresia esofégica, también es cierfo que un miembro de
una pareja de gemelos puede estar afectado en tanto es normal -
el ofro. No existe ningiin patrdn conocido de herencia.
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ANATOMIA

La atresia esofégica y la fistule traquecesofdgica  pueden
ocurrir como deforniidades separadas, pero lo hacen juntas més a
menudo. La clasificacidn de las posibles lesiones con objeto de
simplificar la comunicacién ha dado por resultado unos 12 esque
mas o més quizd. La confusién resultante de estas clasificaciones
nos ha hecho usor un esquema anatémico descriptivo que no  re=
quiere familiaridad previa con la lesién o con la literatura. Los
pacientes que tienen afresia esoféagica pueden sufrir la lesidén ais
[ada o con fistula coexistente desde uno o ambos extremos del es§
fago atrésico hacia tréquea. La fistula traqueosofagica puede -
ocurrir también como lesién de manera aislada,

La forma més comdn de la anomalia es la atresia esofégica
con fistula traquecesofégica distal . Esta clase facilmente  com-
prensible se conoce también como tipo 3, VH, 1Hb, 1, IV, 3¢,
C, A, B, Ey 1seg0n la clasificacién particular que se use. La
atresia esofégica aislada es conocida, de manera semejante, co-
mo tipo 2, VII, U, |, A, By D, Es manifiesta la ventaja del mé
todo anatdmico descriptivo.

Muchos datos relacionados con la malformacién se derivan
de una investigacién efectuada por los miembros de la Secciédn
Quirgrgica de la Academia Norteamericana de Pediatriay noti-
ficada en 1964, En esta investigacidn incluyé 1058 pacientes,se
gon la investigacién, 86.5% de los pacientes tenfa atresia esofd
gica con fistula traqueocesofégica distal, cerca de 8% tenia atre=~
sia esofégica aislada, 4% tenia fistula traquecesofégica  proxi=
mal y a) aislada, y 1% aproximadamente tenia otresia esofagi-
ca con fistula traqueoesofégica proximal y atresia esofégica con
fistula traqueoesofdgica tanto de esdfago proximal como de eséfa
go distal. Los investigadores sugieren en la actualidad que |a
atresia esofégica con fistula fraqueoesofégica proximal y -distal
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constifuyen probablemente 4 a 5% de los pacientes. Los pacien—
tes extra parecen ser los clasificados originalmente con atfresia
esofégica y Fistula traqueoesofégica distal . Se pensé que alguno
de estos pacientes tenfan fistula traqueoesofégica recurrente  en
el posopératario, cuando se descubrid la segunda fistula.

Ademés de las anomalias esofégicas y traqueales manifies—
tas, ocurren lesiones concomitantes con cierta frecuencia. Las
més comunes de estas lesiones acompafiantes son cardiopatia con
génita, anomalfas gastrointestinales y deformidades esqueléf?cc;
y musculares. Una anomalia reconocible es diagnosticada en pro
bablemente 50% de los pacientes que tienen afresia esofégica,
fistula traqueoesofdgica o ambas. Ademés de estas anomalias ang
témicas manifiestas, aproximadamente 35% de los pacientes c on
afresia esofdgica y fistula traquecesofégica nacerdn prematuros -
en lo que respecta a peso o edad.
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DIAGNOSTICO

Lg frecuencia real de atresia esofégica y fistula traqueoeso.

fégica es dificil de verificar. Probablemente esté cerca deun ca

_so de cada 3000 recién nacidos. Esto convierte a estos trastornos
en las anomalias més frecuentes que si no se someten a tratamien—
to, serén mortales de manera uniforme en el periodo neonatal . -
Hay dos alteraciones que pueden anunciar el nacimiento  de un
pequefio con atresia esofégica; hidramnios y prematurez. Se cree
que el hidramnios se acompafia muy a menudo de lesiones gastro-
intestinales obstructivas altas que impiden la deglucién y la ab-
sorcidn eficaz de liquido amnibtico. Waferston ha demostrado -
que la frecuencia de polihidramnios es de 85% en los pacientfes
con afresia esofdgico que no tienen una fistula traqueoesofégica
distal, y de 32% en los pacientes que tienen esta ¢ omunicacidn.
Esto sugiere que la fistula traqueoesofégica sirve como conducto
en (tero para el Ifquido amniotico ingerido.

En definitiva, desde luego, el objetivo del diagndstico tem
prano consiste en evitar [as complicaciones de neumonitis por as-
piracidén y regurgitacion.

De los tipos principales de atresia y fistula, el més corrien
te consiste en un segmento superior que termina en fondo de saco
ciego, aproximadamente a nivel de la bifurcacién de la  tréquea
o un poco por encima, y un segmento inferior procedente del es
tdmago que esté conectado con la trdquea mediante un breve tra
yecto fistuloso. Los sintomas son caracteristicos. La primera o
dos primeras degluciones del lactante son normales; pero sibita-
mente devuelve los ITquidos por la nariz y la boca; el nifio tose,
se agita, se pone ciandtico y puede detenerse su respiracién. El
ciclo se repite a cada intenfo de tomar alimento, y entre las to-
mas de éste fluye constantemente saliva del éngulo declive de la
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boca. El estémago se distiede por acumulacién géstricadel aire,

cabe obtener bilis y secrecién géstrica del material regurgitado
debido a la fistula que existe entre el segmenio inferior y la trg-
quea. La neumonia por reflujo y paso al interior de la tréquea -~
de seciones gésiricas constituye un grave problema, precio a la
correccidn quirirgica. :

En otro de los casos, ambos segmentos son ciegos y no  es—
tén conectados con las vias aéreas. Los sintomas son como  [os
del anterior, pero la radiografic muestraun abdomen opaco, des-
p rovisto de las burbujas de aire corriente en el estémago y los in-
testinos. Como quiera que no pueda entrar jugo géstrico en el ér
bol traqueobranquial, los sTntomas pulmonares son producidos por
completo por lo que el drenaje postural y el sondero o la succidn
broncoscopica de la tréquea son eficaces para vencer la obstruc—
cién. El segmento inferior es con frecuencia rudimentario, y por
lo general la anastomosis primaria es imposible.

La fistula traqueocesofdgica sin atresia, el llamado tipo H,
es una anomalia relativamente rara, pero importante. Puede sos
pecharse en nifios que presentan signos de dificultad respiratoria
y sofocacién y tos al ingerir alimentos. Existe generalmente dis
tensién géstrica, Puede haber una cantidad excesiva de mucosi-
dades en la orofaringe. Los episodios repetidos de neumonitisson
frecuentes y pueden conducir al diagnéstico cuando la edad, dell
nifio es de varios meses a 1 afio. La fistula puede estar situada -
en cualquier punto comprendido entre el nivel del cartflago cri-
coides y la mitad del eséfago. La abertura en la tréquea, que
puede tener un calibre no mayor al de un alfiler, se encuenira «
un nivel més elevado que la abertura en el eséfago.

En el otro caso en el cual el segmento superior se abre en

la tréquea y el nifio puede "ahogarse” con la primera comida (lac
tancia); la tos y la cianosis se hacen muy prominentes. con la
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alimentacidn por boca.

Por lo cual es importante que el personal de enfermeria es
té al fanto de este sintoma y comprenda la necesidad de comuni
car sus sospechas con libertad al médico encargado del pequefio.
"Estas mismas enfermeras estdn en la mejor situacion para recono-
cer que estos pequefios tosen, se qhogqn, regurgitan y a veces se
ponen ciandticos cuando son alimentados. Desde luego el recox
nocimiento de estos sintomas requiere valoracién completa inme
diata. Hay algunos pacientes cuyos primeros sintomas de atresia
esofégica serdn respiratorios, por lo general neumonitis. Estaocu
rre més a menudo en el I6bulo superior derecho, pero puede ex=
tenderse a veces desde ese sitio. '

METODC DIAG NOSTICO

En el lactante sospechoso de sufrir atresia esofégica con fis
tula traqueoesofégica o sin ella debe hacerse pasar una sonda ri-
gida, radiopaca y bien lubricada de calibre 10 a 14 francés a tra
vés de cualquiera de las narinas o a través de la boca con objefo
de |legar al estémago. Si la sonda se encuentra con una obstruc

* ¢i6n o una distancia de 9 a 13 e¢m de las ales nasales, se hace el

diagnéstico de atresia esofégica. Debe tomarse una radiografia
de térax que abarque abdomen. Puede ser una radiografio  sim=
ple en posicién erguida tomada con aparato portatil que regisira-
r& nivel al cual ha pasado el catéter, posicién, del mismo, esta-
do de los pulmones, conforno cardiaco, existencia de  anomalios
vertebrales importantes y si hay aire en intestino que indique fis-
tula traqueoesofégica distal permeable. En realidad no es nece-
sario introducir material de contraste en el saco esofagico supe-
rior para confirmar el diagnéstico, Probablemente efectuar fluo-
roscopia para diagnéstico de esta lesidn sea de innecesario peli-
gro para estos pequefios. Si se desean radiografias con material -
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de contraste, la instalacidn cuidadosa de 0.5 ml de bario en el
saco esofagico superior y la toma de una segunda radiografia sim
ple de térax con el aparato portétil en posicién erguida b astardn
para este objetivo.

Debe fomarse en cuenta los errores en la colocacisn de la
sonda una maniobra que parece atractiva para la persona  poco
experimentada es la inyeccién de aire en el catéter mientras se
escucha con un estefoscopio en la parte superior de abdomen, y
asumir que el sonido de burbujeo producido serd prueba de que la
sonda ha pasado hasta estémago. No es sorprendente que el pe-
quefio [lore durante estas manijobras que fuerzan aire a través de
su fistula traqueoesofdgica distal . Se producen por lo tanto  un
sonido de burbujeo que da una impresién errénea. La aspiracidn
de material tefido con bilis a través de lasonda nasogéstrica ha
sido interpretada a menudo como prueba de que la sonda ha liega
do a estémago. No es dificil que un lactante con atresia esofégi
ca y fistula traqueoesofagica distal regurgite material bilior ha=
cia traquea, fosa y lo expulse hacia faringe y fo degluta hacia -
la bolsa superior, desde la cual este material es extraido por as=
piracion.

El pequefio que tiene atresia esofégica sin fistula fraqueo-
esofégica distal ademés de tener ciego el extremo proximal del
eséfago no tendrd aire en las radiografias ..

El diagnéstico de fistula fraqueoesoféagica aislado es a me-
nudo dificil de hacer o excluir como lo requeriria el caso. Los
sintomas del recién nacidos (fos y ahogamiento al beber y neumo
iitis recurrente) suelen ser insidiosos. Como no todos tienen es-
currimiento a través de la fistula traquecesofdgica cada vez que
degluten la radiografia de contrasteno es el mejor medica para -
confirmar o excluir esta lesidn.




TRATAMIENTO DE ATRESIA ESOFAGICA
Y FISTULA TRAQUEOESOFAGICA

El objetivo del periodo del tratamienfo preoperatorio en el
paciente con atresia esofégica y fistula traqueoesofégica consiste
en mejorar las probabilidades del pequefio de sobrevivir a la co-
rreccién operatoria y al perfodo posoperaforio. Desde luego, el
lactante que tiene pulmones limpios y ninguna fuente séptica evo
lucionard mejor que el que tiene neumonitis. Este periodo de pre
paracién preoperatorio no solo permite el tratamiento de los pro-
cesos patoldgicos agudos existentes, como neumonitis, sino que
incluye la prevencidn del deterioro subsecuente y, quizé, el tra
tamiento concomitante de otras anomalias. Asise incluiré el tra
tamiento de sindrome de fensidn respiratoria idiopdtica, insufi-
ciencia cardioca debida a cordiopatia congénita y otras lesiones
que interferirfan con el acceso operatorio inmediato hacia laatre
sia esofégica. Una de estas alteraciones es el peso muy bajo al
nacer. La clasificacién del resgo de Waterston, Bonham-Carter
y Aberdeen da cierta indicacién del valor de un periodo de aten
cién preoperatoria cuidadosa. Su grupo A estd constituido  por
lactantes a término que tienen neumontitis insignificante sin nin-
guna otra anormalidad. Lo supervivencia en esta categoria es de
95% o menor. El grupo B estd constituido por lactantes cuyo pe-
so al nacer estd entre 1800 y 2500 g y que por lo demés estén
bien. Este grupo incluiré también a lactantes més grandes que -
tienen neumonitis moderada o alguna anomalia notable concomi-
tante, pero que no amenazan la vida, la supervivencia en este -
grupo es de 68%. Desde luego, si solo el peso bajo al nacer es
el problema, el aumento del mismo debe reducir el riesgo. Es evi
dente que el mejoramiento de la funcidn pulmonar aumentard |a
capacidad de los pulmones para soportar la reparacidn definitiva.
El grupo C de Waterston incluye a todos los lactantes cuyo peso
al nacer es extraordinariomente bajo, estdn muy graves o tienen
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anomalios concomitantes que amenazan la vida. Solo serd posi-

ble mejorar en parte a estos pacientes, pero en muchos casos el
periodo preoperatorio de planeacidn y atencidn cuidadosas de los
otros trastornos colocard al pequeio en el grupo B en vez de de-
jarlo en grupo C.

El cuidado preoperaforio consiste en gastrostomia para des~
compresidn, aspiracidn continua del saco superior ciego, eleva-
cién, valoracién y tratamiento del sindrome idiopético de tensidn
respiratoria. La idea de que el pequefio tiene que estar por enci
ma de 1800 a 2000 g de peso antes de la reparacién ya no es tan
importante como se considerd alguna vez, puesto que la  supervi
vencia de los lactantes de 1800 g sin otras [esiones es ahora casi
una costumbre.

El aspecto méas importante del tratamiento preoperatorio de
cualquier paciente con atresia esofdgica y fistula traqueoesofagi
ca es la gostrostomia. No se puede garantizar la frecuencia més
baja de flujo gostroesofégico con neumonitis quimicasin hacer
gastrostomia. Es un procedimiento seguro y sencillo que puede -
efechuarse bajo anestesia local. La descompresiédn gésiricaexce-
lente proporciona un margen considerable de seguridad  durante
el periodo preoperatorio. Es también extraordinariamente Gtil co
mo medio de alimentacidn posoperatoria mientias se permite que
cicatrice la anastomosis esofdgica. La manera més eficaz de con
servar el saco proximal libre de secreciones hasta el momento de
la reparacidn consiste en aplicar una sonda de aspiracidn por gra
vedad. ‘

TRATAMIENTO OPERATQRIC

El procedimiento operatorio primario definitivo para los pa -
cientes con atresia esofdgica y fistula traquecesofagica distal con
siste en una toracotomia derecha, es més seguro usar el  acceso
extrapleural que hace minimos los problemas que pueden ocurrir
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por escurrimienfo de la anastomosis esofégica. Ocurren fugas r
conocibles a nivel de las anastomosis en 10 a 20% de los a?:' %
fesu' El método extrapleural requiere unos cuantoes minui“osp :2
de flen'_lpo quirdrgico, pero el beneficio potencial para el pe -S-
fio los justifica. La fistula traqueocesofdgica distal es loccf,l'guj
y rodeada con una cinta umbilical. Esta cierra con eficccic: 01 .
Fuga_de aire a través de la fistula. No debe movilizarse el ’fc
go distal més que lo absolutamente necesario. Desde lueao e
s;e seccionard ninguno de los vasos sanguineos climenficiog ;e ve
Fios que vienen desde el mediastino. La fistula es seccio'nc:clioc qU_jfi
fraqu..ea es cerrada con puntos de seda fina. Se movilizq el o
superior con bastante libertad hacia cuello, tanto para gar 50:32
zar que no haya una segunda fistula desde el saco superiog hg:"
pored’de .IG tréquea como para permitir que la anastomosis .
efectie sin tensién excesiva. La maniobra es focilitada medi Sf
te colocacién de una sonda rigida ndmero 20 a 24 francés '°“I
5aco esoféigico, con la cual es anestesidlogo puede estirar eein e—
cS:o superior hacia abajo mientras se estd efectuando la diseccfsc'(:n
xfemzl,,ueﬁ: Equrbfcz.mblen puntos de traccidn para tirar del saco pro-
: cia abajo. _Se hace una anastomosis entre el saco supe-
rior y el eséfago distal sin extirpar ninguna parte del eséfago P:_
tal, . Hay una disparidad importante en el tamafio de [os esgf .
proximal y distal. Ya sea efectuada por mitades o por cuqdcgoi
fes,. se puede crear la anastomosis de manera que se salve l'm;'
E'Ql’.ld:d, Se puede efectuar fanto anastomosis de dos c(:pc:ses Gdlgs
prcir:ferfc (gue lleva la sigundo IThea dg .pu'nfos sencillos sobre la -
rime omo proteccidn contra escurtimiento), como anastomosi
término terminal de una sola capa, que tiende o escurrir f -
cuencia un poco mayor pero que produce men S onasto
i o U Poce ' os estrechos onasto
Lno i e defa unasonda en el espacio extrapleural y se s
acia el exterior por abajo de la incisidn a través d ida
por transfixidn s da. i imi g oo
; ) eparada. i ocurre escurrimiento la saliva drena
ré a frcve.s de esta sonda extrapleural. Lq pleura intacta previe
ne el enfisema si ocurre escurrimiento. Esta sonda exfropfieivr::%
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se puede extraer hacia el décimo dia del posoperatorio.

En 1951 Sulamaa y col. describieron la reparacidn  prima-
ria efectuada por ligadura dé la fistula y esofagoesofagostomia -
termino lateral . Pensaban que el procedimiento era 6fil en el pa
ciente con saco proximal corto. Al tener més problemas con los
sintomas de fistula traqueoesofégica recurrente que los  observa-
dos en los pacientes cuya fistula traquecesofégica fue ligada.

~ En los nifios que fienen atresia esofagica y fistula traqueo-
esofégica distal y que estén demasiado mal por neumonitis o tie=
nen ofras anomalias, es mejor dedicar un tiempo suficiente para
la atencién preoperatoria. Se puede mejorar la nutricidn a tra-
vés de una vena central o periférica en tanto no se esté deterio-
rando el estado pulmonar a causa de una fistula fraquecesofégica
distal abierta. Esto es a veces muy 0til mientras se tratan un ano
imperforado, una anomalia grave de las vias urinarias o una afre
sia intestinal como preparacién para la operacidn esoféagica defi

nitiva.

La operacidn "por etapos”, o la seccién de la fistula  fra~
queoesofégica sin reparacién completa, han experimentado una
metamorfosis considerable durante los Gltimos afios. Esto se debe
en parte a que la mayoria de los cirujanos que efection estas
operaciones de manera sistemética han logrado habilidad consi-
derable tanto en el aspecto respiratorio como en el quirdrgico, y
aceptan pacientes con menos peso para hacer la reparacidn prima
tia. Puede eliminarse ya la necesidad de efectuar seccidn de la
fistula esofdgica sin reparacidn primaria si se usa descompresidn -
por gastrostomia con objeto de prevenir los problemos pulmonares
subsecuentes que acomparian a la alimentacidn parenteral .
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ATRESIA ESOFAGICA AISLADA

Lo que podria llamarse acceso estandar para el nifio con =~
atresia esofdgica aislada consiste en gastrostomia para propdsitos
de alimentacidn inmediatamente después de efectuado el diagnds
tico. El saco esofégico superior se lleva hacia la piel como eso
fagostomia en la escotadura supraesternal . Seis meses a un afio
después se puede efectuar un procedimiento de substitucidn esofd
gica. La preferencia de algunos cirujanos es la interposicién sub
esternal de hemicolon derecho. Este procedimiento tiene la des-
ventaja de que no se produce unidn gastroesofdgica natural . = El
reflujo hacia el segmento de colon puede originar ulceracién de
lo mucosa de colon. La diltacién de la anastomosis a nivel de la
escotadura esternal y de la cologastromia es dificil a causa de la
posicidn y de la incapacidad de pasar un esofagoscopio rigido ha
cia estémago. La interposicidn subesternal de colon tiene venta
jas manifiestas por ser un procedimiento extrapleural. Es relativa
mente sencillo y bastante eficaz. El escurrimiento  anastométi-
co a nivel del extremo superior (que ocurre por desgracia con =
cierta frecuencia) suele ser bien tolerado y solo produce drenaje
loccal durante poco tiempo.

Waterston prefiere interponer colon transverso o hemicolon
izquierdo a través de una toracotomia izquierda para el  espacio
entre {os extremos esofégicos. La unién gastroesofdgica natural
prevendré de manera tedrica el refiujo y la dlcera péptica en los
segmentos de colon. Por desgracia, el escurrimiento anastométi-
co produciréd empiema que puede ser mortal. Algunos cirvjanos
han usado ahora la esofagoplastia con sonda géstrica, y constru-
yen un tubo desde la curvatura mayor del estémago que puede ser
colocado en posicidn subesternal o en el espacio pleural izquier-
do para unirlo con el eséfago proximal . Este procedimienfo tie-
ne la desventaja tedrica de reducir lo capacidad del estdmago vy
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las ventajas de que solo se requiere anastomosis terminoterminal,
y probablemente no se alargaré ni dilataré como ocurre a veces
con el segmento de colon. Solo unos cuantos se hon_ sometido a
alargamiento mecanico del segmento esoFégic’o mFerlor‘o causa
de los problemas para hacer pasar bujias .. Mas de la mltdd de los
casos fuvieron escurrimiento anastomdtico, y también més de la
mitad tuvieron problemas por estrechez. Muchos Pccienl’es han
requerido reseccidn de la estrechez y reanastomosis.

Hendren ha notificado dos pacientes en los cuales coloca-
ron bujias de metal maognético en los sacos esofégicos proximal y
distal. La cuna del pequefio se coloca en un campo elecfromcfg-
nético con corriente abastecida durante 90 segundos y suprimida
durante 60 segundos. Ambos pacientes se han sometido de mane-
ra subsecuente a anastomosis primaria con resultados  safisfacto=
rics. Uno de ellos requirié 45 dias de este procedimiento con bu

jfas, el otro 30 dias.

Aunque muy costoso, el alargamiento de’[ eséfc%o con "bu-
jias tiene la ventaja tedrica de prodycir un es?ngo normal Pa
ra que sirva a su funcién natural . Cabe mencionar que la peris=
talsis en este esdfago es pobre a menudo, y que la esi‘re(:.hez anas
tombtica que se produce suele ser dificil de tratar. La Lnferposn—
cidn de colon y la esofagoplastic gésirica con sonda estén plaga-
das en cierto grado de complicaciones a plazos breves y prolon-
gados.. El cirujano debe seleccionar la técnica mas crdeCt{cdo pa
ra la situacién y segln su experiencia.

FISTULA TRAQUEOESOFAGICA AISLADA

La seccidn operatoria de la Fistula traqueoesofégica aisla=
da se efectia casi siempre a través de un acceso supraclavicular
derecho para evitar lesién del conducio torGcico en el sitio  en

k-3 & o
que se vacia en el sisfema venoso a la izquierda. Puede ser Ofil
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hacer endoscopia al pequefio y pasar una sonda ureteral a iravés MALFORMACIONES CONGENITAS DEL INTESTING MEDIO
de la fistula para facilitar su identificacidn pero no es una nece ' :

sidad. La fistula se encuentra por lo general més arriba de lo =

que se espera. Se cierran ambos extremos con puntos  separados i.  Estenosis hipertréfica cohgénifq del ploro.
de seda. Solo es raro que se localice una fistula traqueoesofagi

ca aislada tan baja que tenga que llegarse a ella o través de to- 2. Pancreas anular.

rax. El acceso a través del espacio pleural es aconsejable en es-

te caso, con cierre de la fistula de manera ordinaria. El acceso 3. Duplicaciones del duodeno.

transpleural es seguro para esta lesidn, porque no hay con tanta

frecuencia los escurrimientos que ocurren con la anastomosis cir- 4. Malrotacién.

cunferencial total del eséfago.

5. Djverticulo de Meckel.




ESTENOSIS HIPERTROFICA CONGENITA DEL PILORO

Lo estenosis pilérica se caracteriza por vomitos cuyo inicio
debe situarse en la segunda o tercera semana de vida y se van ha
ciendo cada vez més intensos. Afecta oproximadamente a |1 de
cada 150 nifios varones y a 1 de cada 750 nifias y suele presentar
se en los nifios primogénitos. La insidencia familiar se ha puesto
de manifiesto; sin embargo, los estudios genéticos no hacen sos=
pechar ningdn patrén de herencia.

Esta anomalia se caracteriza por hiperirofia de la capa mus
cular circular del estdmago en ia regidn del piloro y, en me nor
medida de la muscular Tongitudinal . Es una de las lesiones gés-
tricas més corrientes en neonatos, y se considera que ocurre du-
rante lo vida fetal .

Otros autores asi como Bockus consideran que continda sin
conocerse la etiologia de la estenosis hipertréfica del pflorocon-
génita, se han propuesto varias teorios, por ejemplo, lesién del
sistema nervioso central durante el parto o espasmo pre-existente
del piloro, pero aquellas no constituyen mas que hipdtesis gene-
ralmente inaceptadas.

Arey afirma que la estenosis se produce por un desarrollo -
excesivo del esfinter del piloro, pero no se ha intentado  buscar
la causa de este mayor desarrollo. Hay una hipertrofia de la mus
culatura pilérica principalmente de las fibras circulares con este
nosis consecutiva de la {uz del conducto pilérico. Gross comuni
ca que en el promedio de los pacientes el piloro tumefacto te~
nfa una longitud de unos 1.87 cm y un didmetro de 1.5 cms, No
se ha observado ningdn signo histolégico de inflamacidn, aunque
pueden presentarse diversos grados de edema.
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MANIFESTACIONES CLINICAS

Inicialmente existe sélo regurgitacién o vdmitos ligeros. El
comienzo raramente se presenta antes de una semana de edad;sue
le ocurrir entre la segunda o la tercera semana de vida y raramen
_ te se refrasa hasta el segundo o fercer mes. Los vémitos se hocen

‘progresivamente mas intensos, por lo general al cabo de una se-
‘mana de su inicio, y suelen presentarse durante o poco después
‘de los comidas. En algunas ocasiones existen vémitos después de
cada comida y en ofras son intermitentes. El nifio est& hambtien-
to y tomaré inmediatamente cualquier alimento que se le de. Los
vSmitos consisten sdlo en contenido gastrico, pero pueden estar
tefiidos de sangre; no son vémitos biliosos. Las deposiciones se
hacen cada vez més escasas y son de pequefio tamafio, segin la
cantidad de alimento que alcance la via intestinal. Enocasiones
existe una desnutricién del tipo de la diarrea. La pérdida de pe
so y la deshidratacién pueden ser muy considerables; el peso des
ciende & veces hasta un nivel inferior al del nacimiento. Dismi-
nuye la elasticidad de la piel y el tejido subcuténeo. En ocasio
nes los ojos aparecen hundidos y la grasa de las mejillas ha  des-
aparecido, presentando el nifio una apariencia de anciano.

Las ondas géstricas peristalticas son visibles en su  progre-
so desde el lado izquierdo hasta el piforo, simulando una pelota
que rodara por debajo de la pared abdominal; estos movimientos
peristalticos son més intensos inmediatamente después de la inges
ta o antes de los vémitos. En ocasiones el nifio se encuentramal,
aunque el dolor no constituye un signo prominente.

La tumoracién pilérica, que suele ser de tamafioy consis-
tencia de una oliva de mediano tamafio, puede palparse en la ma
yor parte de casos a medio camino entre el ombligo y el reborde
costal inmediatamente por fuera del lado derecho de los rectos. -

-
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La comprobacién de este signo puede exigir exdmenes repetidos .
El éxito en la palpacidn depende de que el nifio esté relajade vy
sin molestias; mientras un ayudante alimenta al nifio, el exami-
nador exploraré con la punta de sus dedos el cuadrante superior
derecho. Actuando con suavidad, suele conseguirse el grado de
relajacién necesario para permitir a los dedos encontrar la fumo-

facidn cuando ésta surge durante la alimentacidn. En los, casos .

en que no puede hallarse la tumoracién pildrica se seguird ali-
mentando al nifio hasta que ocurra el vémito; entonces, debido-
al periodo pasajero de gran relajacidn que sigue a aquél, la tu-
moracién podré palparse con mayor facilidad. -

En algunos nifios con estenosis pilérica se ha observado ic-
tericia prolongada, con hiperbilirrubinemia de fipo indirecto. Se
ha sospechado que existe entre ambos trastornos una relacién, pe
ro no se puede precisar de qué tipo. ' -

TRASTORNOS METABOLICOS

, Los vémitos importantes y prolongados que se presenfan en

la estenosis pilérica, as i"_g:ohnq en otras formas de obstrucciones in
testinales altes, pueden conducir a déficit importantes de pota-
sio y sodio, que como es propio de la deshidratacién pueden o no
reflejarse en los valores del ionograma sérico, Son mucho m@s
considerables Tas variaciones ‘de cloruro respecto asu  disminu-
cidn y los aumentos de Ph y bicarbonatos que constituyen los cam
bios importantes caracterfsticos de la alcalosis hipoclorémica. Es
tos cambios clinicos en el suero pueden conducir a los impruden=
tes o inOtiles intentos de correccidn de la hipocloremia y la al-

calosis mediante la administracidn intravenosa de soluciones de.

¢cloruro aménico mientras no se comprenda la necesidad de admi-
nistrar sodio y potesio. La administracién intravenosa de una so-
lucidn de glucosa al 5% en suero salino "isoténico, a la que se

afiaden de 3 a 6 mEq de cloruro potdsico por 100 cc, siempre que

se haya comprobado que el nifio orine, servird para reemplazar
de forma satisfactoria y progresiva los déficit calculados de pota
sio, cloruro y sodio y evitar el peligro de una hiponatremia que ~
puede seguir a la administracién de soluciones electroliticas  hi-
potdnicas para el tratamiento sustitutivo de los déficit hidroelec
trolfticos con los nifios deshidratados que han sufrido prolongados
vbmitos. La constantacién de cloruro sédico, que puede variar
de valores normales hasta otros inferiores a 70 mEq/1 se utiliza -
como un indice aproximado del déficit de potasio; si el nivel de
cloruros es normal el dificit de potasio serd minimo y debe pres-
tarse cuidado en no-sobrecargar al nifio con mucho ion.

DIAGNQSTICO

Los casos mds corrientes de hipertrofia congénita del pilo-
to se diagnostican mediante el patrdn clinico caracteristico y la
s dentificacidn de la mesa pilérica. Cuando las obstrucciones con
génitas del duodeno son completas, provocan los sinfomas que apa
recen a los pocas horas después del nacimiento; cuando son in-
completas, como en el caso de la estencsis, malrotacidn o bridos
estenosantes, los vémitos nose hacen evidentes  durante algunos -
dias o incluso semanas después del nacimiento; no existe una tu-
moracidn pilérica y el vbmito contiene bilis si la estencsis estd
situada por debajo de la cavidad de Vater. Las ondas géstricas
en ocasiones son visibles en nifios pequefios ¥ desnutridos, que no
presentan una estenosis pilérica. La calasia del eséfago y la her
nia del hiato suelen desencadenar vémitos en la primera -semana
de vida y pueden diferenciarse de la estenosis pilérica mediante
estudios radioldgices. La insuficiencia suprarrenal semeja enoca

siones una estenosis pilérica; la ausencia de una tumoracidn pal

pable, la acidosis metabdlica y la concentracién sérica elevada
. - . - t) = " >
de potasio, asi como del sodio urinario, contribuyen al diognés-
tico diferencial en la insuficiencia suprarrenal . La alergia a fa
leche de vaca puede acompafiarse de vomitos explosives, pero ra




ramente tan violentos como los de la estenosis pilérica. Una his-
toria familiar de alergia y la existencia de otros signos de alergia
a la leche suelen indicar el diagnéstico.

Los principales dificultades diagnésticas residen en los ni=

fios hipercinéticos que son excepcionalmente sensibles a los “esti~
mulos externos y vomitan con frecuencia en las primeras semanas
después del nacimiento. Desde el punto de vista temperamental,
existe una marcada semejanza entre estos nifios y los efectos de
estenosis pilérica. Los vémitos pueden ser persistenfes e incluso

explosivos, pero suelen disminuir o desaparecer completamente ~ .

cuando la alimentacidn es administrada por una puericultora cui
dadosa en lugar de la madre, o si se indica un fratamiento con Fe
nobarbital o compuesfos atropinicos. Para este grupo de nifios se
ha adjudicado el término de pilorospasmo.” Los estudios radiolé-
gicos suelen demostrar un vaciamienfo refrasado del esfomcgo, pe
ro una qu pllorlca normcl

Cuando puede palparse uha: tumoracidn p|[or|ca, los estu~

dios radiolégicos son infecesdrios; se realizardn, en cambio, ‘en’
cosé confrario. En'la estenosis pilérica no sélo existe vqcncmlen
to tefrasado y una uchwdqd peristaltica intensa‘del esfomcgo,

no también una apertura prepilérica refrasaday, 16 que esmds im"

portante, un ¢anal pilérico clorgado y estrecho ¢oh una simple i_l_

nea de bario, el "signo’del anillo” (¢ola de ratén), o una doble-
ITnea de bario que limita el canal un: "espoldn” del antro piléri-.
co, ¥ una incurvacién hc:cm arrlbq y a Io |qu|erdq. :

TRATAMI ENTO QUIRURGICO

"El tratemiento quirirgico de io estencsis congénita ~ hiper-+

tréfica-del piloro es la piloromiotomia, es una fecmca ocepfadc
y blen establecida desde hcce muchos afios .
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Desde hace més de 50 afios se efectia la piloromiotomia co
mo infervencidn esténdar. Después de incidir la serosa sobre el
"tumor", se procede a la seccidn de la capa muscular separdndo
la de la mucosa subyacente la cual "brota" hacia ofvera mejoran
do la obstruccidn. El cirvjano novicio puede seccionar hasta las
Gltimas fibres de misculo en el extremo duodenal y con frecuen-
cia penetra inadvertidamente en el duodeno. Aunque la seccién
de estas fibras no son necesarias. Por otra parte, la penetracién
en el duodeno no crea problema alguno si se reconoce a tiempo .~
El cirujano debe siempre exprimir el duodeno entre sus dedos pa-

ra comprobar si existe escape de bilis por minimo que seay en ca

so afirmativo aplicar un solo punto de sutura de seda de 6-0 al
que debe incorpordr un pequefio fragmento de epiplén que basta-
ré para ocluir la fuga con proteccidn adicional durante uno o dos
dias de aspiracidn nasogéstrica en el estdmago. En los casos de
estenosis pilérica recurrente que requieren reoperacién, no nece
sita el cirujano separar la "oliva" en direccién proximal al antro.
La aparicidn de vémitos inmediatamente después de la piloromio
tomia no denota generalmente operacién inadecuada, ya que la
pared géstrica suele presentar edema y hay ademds gastritis. Este
problema suele resolverse mediante reposo del estémago durante
dos o tres dias con aspiracidn nasogéstrica. Por Gltimo, procede
menciondr que en algin paciente ocasional la éstenosis  pildrica
es asintomética durante las primeras semanas de vida, pudiendo -
surgir los sintomos a la edad de cuatro o-cinco meses.




OBSTRUCCION DE INTESTINO DELGADO
EN EL RECIEN 'NACIDO

El diagnéstico temprano de la obstruccidn infestinal del re
cién nacido es importante, porque si la lesién pasa inadvertida
el lactante, en particular si se ‘alimenta, estd en gran peligro de
sufrir vémito con aspiracién y sus secuelas. Estos pequefios cons
tituyen undesafio para el cirujano porque la mayoria se pueden -
salvar con correccidn y atencién quirirgicas adecuadas.

La obstruccién géstrica congénita es muy rara, salve en ca
sos de obstruccidn membranosa o atresia que ocurran a nivel de
piloro o en la regidn prepilorica. Ocurren posicién incorrecta y
duplicaciones géstricas, pero rara vez producen problemas en el
recién nacido. En contraste, el duodeno es un sitio muy com0n
de obstruccion congénita a causa de malformaciones embriolégi-
cas también bandas extrinsecas acompafiantes que producen cons-
triccidn,

" OBSTRUCCIONES DUODENALES

El obstetra debe sospechar la posibilidad de obstruccién -~
duodenal o de otra parte alta del tubo intestinal si encuentra po
lihidramnios en la madre. Cualquier obstruccién intestinal alta
impedird el paso del Iiquido amnidtico deglutido en condiciones-
normales. De aqui’ que el liquido no puede ser absorbido en la
parte baja del intestino y vuelva hacia la madre. Ayudaria ol -
diagnéstico temprano en todos los lactantes nacidos de madres =
con polihidramnios verificar la obstruccién de parte alta del tubo
digestivo. Estose puede efectuar con facilidad mediante paso
de una pequefia sonda nasogédstrica y aspiracién del contenido gés
trico. Si hay més de 30 mi de secreciones refenidas o de Ifquido
amnidtico deglutido se estudiard més a fondo al pequefio.  Una
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vez vaciado el estdmago se inyectan 30 ml o més de aire y, des-
pués de un intervalo breve, se foman radiografias en dectbito vy
en posicién erguida. "Practicamente el aire ocupa el  estdmago
casi inmediatamente después del nacimiento; después de la pri-
mera hora, se constata en las porciones proximales del. intestino
delgado, entre la primera y tercera hora ocupa el resto del infes-
tino; entre la cuarta y la octava hora, aumenta progresivomente
el gas, tanto en el intestino delgado, como en el grueso. Des-
pués de la octava hora se identifican numerosas burbujas de aire
ocupado en todos los segmentos del intestino delgado que practi=
camente llena toda la cavidad abdominal contrastando esto con =
la relativa menos cantidad del colon. Posteriormente a la prime
ra ingestién del primer alimento (8 a 10 horas) hay disminucién
proporcional de aire del infestino delgado, comparativamente =
con el grueso, segmentos aéreos del yeyuno e ileo, disminuyen -
en nomero, siendo pobremente definidos ampliamente espaciados.
A las 12 horas la distribucidn es semejantes ensus  caracteristi-
cas a las que se observa al final de la primera hora."

Estas radiografics descubrirdn dilatacién del duodeno proxi
mal por encima del sitio de obstruccién. Si la obsiruccidnes com
pleta y ha existido durante un periodo prolongado dentro del 0te
ro, las radiografias descubrirén a menudo el signo de la doble bur
buja caracteristico de un duodeno proximal y de un estdémago au
mentado de tamafio, a menudo con dos niveles perceptibles de 7
quido . La existencia de bilis amarilla o verde en el Iiquido.gas
trico aspirado sugiere la posibilidad de obstruccién distal ‘o la am
polla de Vater, pero debe recordarse que las obstrucciones las
atresias y las membranas pueden ocurrir en posicidn proximal o la
ampolla de Voter, de modo que el contenido géstrico o més tarde
los vémitos no estén quizé tefiidos con bilis. Esta falta de bilis -
puede producir retraso en el diagnéstico. Debe recordarse que
también ocurre obstruccién duodenal en caso de abdomen escafoi
deo. Si hay distencién estard limitada al epigastrio o al cuadran
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te superior izquerdo y, ademés puede faltar si el lactante vomitd
hace poco.

Las obstrucciones de! duodeno pueden ocurrir no solo  jun-
to con otras anomalfas del tubo gastrointestinal, sino de ofros sis
temas también. Una acompafante comidn particular es la atresia
que ocurre con atresia esofdgica o ano imperforado. En ocasio-
nes ocurren las tres anomalios en el mismo paciente. Se encuen-
tran a menudo atresia o estenosis grave junto con mongelismo (i

somia 21).

ATRESIA DUODENAL

Puede ocurrir afresia en cualquier sitio a lo largo del duo-
deno, pero es més comdn proximal a la ampolla-de Vater, a ni=-
vel de la misma o distal a esta. El diagnéstico suele hacerse an-
tes si la zona atrésica es distal a la ampolla y el contenido gés-
trico o los vémitos han estado tefidos con bilis. Quizé no haya
un patrén de gas intestinal distal a la obstruccién. El paso deme
conio no descarta a la obstruccién intestinal, puesto que pueden
ser expulsados desechos formados en la luz del intestino, incluso
distal o la obstruccién después del nacimiento y registrado como
‘evacuacidn meconial . C '

Desde el punto de vista quirdrgico es Gtil saber que la zo-
na de atresia suele ser bastante corta y el intestino dilatado pro-
ximal tiende a ser redundante y a colgar sobre el segmento distal
pequefic més delgado y no distendido. Estoa menudo permite -
efectuar duodenostomia (duodenoplastia).

La atresia es debida a la presencia de un diafragma o mem
brana delgada que ocluye la luz, o se caracteriza por unsaco -
ciego distal en que el intestino se halla ausente en uno o més seg
mentos a lo largo del tubo intestinal . De manera semejante, |a
estenosis puede afectar longitudes variables del intestino. Aun-
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que la afresia y estenosis suelen encontrarse juntas con doble fre-
cuencia en el yeyuno e fleon que en el duodeno, también esta G1
tima porcién del intestino presenta una disposicién relativamente
mayor a estas anomalias, sobre todo a la estenosis, en su frayec-
to menos de la décima parte de las atresios intestinales.

Se discute la patogenia de la atresia o de la estenosis v,
como en muchas controversias, la realidad puede abarcar todas
las distintas teorfas propuestas. La hipdtesis relativa a que estas
anomalias son verdaderos errores del desarrollo, se basa en el he
cho de que durante un breve periodo primitivo de la vida embrio
naria (al rededor de la quinta a la octava semana) se ocluye nor
malmente la luz intestinal por una multiplicacién répida de los
células epiteliales. Este perfodo "macizo" se produce de mane-
ra discontinua por todo el intestino, y, segdn Lynny Espinas, en
modo alguno en la mayoria de los embriones humanos.  Cuando
existe el periodo macizo, pronto los tapones epiteliales se vacuo
lizan se ensanchan y presentan fenémenos de coalescencia, y se
recanalizan al cenfro del intestino. En teorfa, la detencién del
desarrollo durante y el perfodo macizo y de vacuolizacién puede
producir una atresia o estenosis, principalmente del duodeno. -
Otras hipdtesis sostienen que la estenosis y la atresia representan
defectos adquiridos durante la vida fetal. Bernstein y colabora-
dores indican que el meconio acumulado puede atravesar lapared
intestinal, donde provoca una reaccidn granulomdtiosa estenosan
te. Estos autores sostienen que en los cosos de atresia intestinal
debe pensarse en una mucoviscidosis coexistente (enfermedad fi
broquistica del pancreas, efc.). Por supuesto, y a la inversa la
atresia presedente produce una acumulacién de meconio, el cual

puede atravesar secundariamente la pared del intestino bloquea=
do. ' S '




DATOS CLINICOS

El principal sintoma esté constituido por los vémitos  tedi-
dos por bilis. En ocasiones raras, la obstruccidn es proximal a la
ampolla de Vater, y los vémitos no serén verdes, En casode atre
sia, los vémitos suelen iniciarse en el primer dia de la vida. Si
ha habido un periodo asintomético de unos cuantos dias antes  de
iniciarse los sTnfomas, serd mds probable la malrotacién. La este
nosis produce sintomas menos graves, y el paciente tendré pocas-
dificultades hasta que se afiadan sélidos a la dieta. Lo disten-
sién abdominal no es prominente, aunque puede haber plenitud
epigéstrica si el estdmago esté distendido. El estado de hidrata-
cién dependerd de lo pronto que se haga el diagnéstico después -
de! nacimiento. Dependiendo del nivel de la afeccidn, frecuen
temente se observa distencién abdominal que se agrava en forma
progresiva. No es raro observar ondas peristalticas. Las ases in=-
testinales se pueden delimitar sobre la pared abdominal. La des-
hidratacion es frecuente, debida al vémito persistente. El meco~
nio puede observarse seco, de color verde grisaceo y de consisten
cia viscosa.

TRATAMIENTO

El plan previo a realizar la intervencién quirirgica es fe-
ner al paciente bien hidratado y sin ningln otro problema ya sea
pulmonar o de ofra indole.

Se ejecuta una incisién longitudinal en el eje largo del in
testino y que esté a la misma distancia de las inserciones medial
y lateral del intestino y se extienda de manera burda a la  misma
distancia en sentido proximal y distal. Es Gtil poner un puntose-
romuscular de gufa que aproxime los segmentos proximal y distal
en los |fmites lateral y medial de la reparocién que se va a efec
tuar. Una vez efectuadas las incisiones longitudinales, es mas
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facil ver el Grea mediante traccién de estos puntos guias. Se tie
ne cuidado de evitar traumatismo del péncreas adyacente. A con
tinuacidn se inicia una sutura con cafgut crémico 5-0 a cada la-
do y con un punto de anclaje de todo el grosor se aproxima la pa
red duodenal desde clpula hasta fondo con producciones de  un
cierre horizontal. Se coloca una segunda fila de puntos separa—
dos de hilo nimero 5-0 no absorbible (Ethicon), y se atan para =
terminar la reparacidn. Esta seda debe estar montada de manera
atraumética en una aguja muy fing con objeto de evitar el

ma de la capa seomuscular tan delicada del segmento distal.

trau=

Muy a menudo la gastrostomia es Gtil para descomprimir el
estémago y el duodeno proximal hasta que empieza a funcionar ~
esfa anastomosis. Con frecuencia el edema de la anastomosis im
pide el vaciamiento suficiente durante cuatro o més dias. La exis
tencia de la sonda de gastrostomia elimina la necesidad de la son
da nasogdsirica de aspiracidn que produce tantas secreciones fa-
ringeas e irritacién y puede desencadenar lo etapa de problemas=
respiratorios, sobre fodo en el prematuro. No se usan sondas in-
traluminales o catéteres de pléstico, puesto que parecen innece~
sarios si se ha logrado una anastomosis bastante amplia. Este cuer
po exfrafic que cruza una anastomosis puede producir perforacién
y constituye un peligro adicional innecesario.

Antes de colocar la sonda de gastrostomia se puede hacer
pasar un catéter recto y grande a través de la gastrostomia, a pro
fundidad suficiente para llegar a la anastomosis duodenal recién
formada para asegurarase de su tamafio y su permeabilidad. A
continuacidn se coloca un catéter de Malecot nimero 14 6 16 en
estébmago, y se aplican dos suturas de seda concéntricas alrededor
de la sonda para sujetar las perforaciones del catéter dentro del
estdmago y prevenir el escurrimiento. Se usan dos o tres  puntos
seromusculares para aproximar la pared del estémago al peritoneo
parietal en el sitio en que la sonda hace su salida lo suficiente @
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través de una herida separada por transfixién. Es de gran impor=
tancia fijar la sonda de gasirostomia a la piel de cada lade con
objeto de prevenir la extraccién inadvertida de la misma en el =
posoperatorio. Se pondré atencién especial en la aplicacién de
las cintas adhesivas desde la sonda hacia la piel con objeto  de
conservar la posicidn de la primera. Si por desgracio la sonda
de gastrostomia es extraida de manera inadvertida al principio del
perfodo posoperatorio, se requeriré un procedimiento quirirgico
formal para garantizar que ha sido colocada de manera adecuada
y que el estdmago esté bien fijo a la pared abdominal,

La atencidn subsecuente de estos lactantes con  duodeno-
plastfa requiere paciencia. A causa del gran tamafio y del gro-
sor del duodeno proximal, este quizé no esté vacio lo suficiente~
haya una anastomosis permeable y libre de edema. Como el pilo
ro se conserva muy dilatado es més fécil que las secreciones duo

denales circulen en sentido retrégrado y salgan por lassondas na~

sogéstricas y de gastrostomia en vez de pasar a través de la anas
tomasis hacia intestino distal. Después de un periodo adecuado,
por lo general menos de una semana, la sonda de gastrostomia, in
sertada en un receptéculo abierto, suele elevarse para  colocar
al pequefio en posicién semisentada para alentar el vaciamiento -
por gravedad a través de la anastomosis. Cuando el drenaje gés
trico disminuye o desaparece se pueden administrar comidas de
pruebas. Es conveniente administrar a través de la sonda de gas-
trostomfa una cantidad pequefia de la solucién de glucosa al 5 %
en agua (15 a 20 ml). Esta solucidn puede ser aspirada de nuevo
dos o tres horas después, con afiadidura de una cantidad adicio-
nal para levar el contenido géstrico hasta su volumen original .
Es muy peligroso asumir, sin esta prueba de alimentacién vigilo-
da, que todo esté bien y dar la alimentacién por via bucal., Una
vez lograda con buenos resultados la alimentacién con glucosaen
agua a través de la gastrostomfa, se deberd iniciar la alimenta—
cién con una férmula no coagulable como Nutramigen.  Se deja
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abierta la sonda de gastrostomia, con drenaje si es necesario ha-
cia el recepticulo elevado, hasta que el lactante esté tomando
un buen volumen de férmula por via bucal y el estdmago se vacie
con rapidez. En este momento se puede cerrar la gostrostomia -
con unas pinzas y dejarse colocada. No se retira hosta tres ¢ cua
tro semanas después de la operacién para garantizar una unién sy
ficiente del estémago con la pared abdominal.. Una vez sacada
la sonda de gostrostomia la fistula cerraré de manera espontdnea
y no requerirg cierre quirirgico. La extraccién de la sonda de -
gastrostomia suele efectuarse en el consultorio, cuando el lactan
te vuelve para la consulta de vigilancia.
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OBSTRUCCION YEYUNAL E ILEAL

Los afresias que abarcan yeyuno o Tleon de ordinario no fie
nen mucha distensidn al nacer, pero sufren este fendmeno con ra
pidez conforme el recién nacido deglute aire. La obstruccidn de
la parte alta de yeyuno produce distencién principalmente de la
parte superior del abdomen. Las obstrucciones mucho més  bajas
suelen producir distencién abdominal més generalizada.  Estos
lactantes siempre vomitan bilis. Pueden evacuar o no cierta can
tidad de meconio. El lactante con fleo meconial estd en gene~
ral més distendido, y la distensién ya existen al nacer. Suele vo
mitar poco después del nacimiento, y los vmitos siempre son te
fidos con bilis. A menudo las asas de intestino delgado distendi
das pueden verse a fravés de la pared abdominal intactay delga-

da, y también pueden observarse ondas peristalticas. Este lactan

n_» *
te puede tener "signo del mastique™ cuando el dedo exploradorse
hunde a través de la pared abdominal en el meconio de un asa di

latada y el hundimiento persiste a causa de su naturaleza semisé-
lida.

‘Cualquier obstruccidn que esté més alla de duodeno puede
verse complicada por perforacidn. Si la perforacién ocurre den-
tro del Otero puede haber peritonitis meconial con &lesificacio-
nes intraabdominales visibles en la radiografia abdominal.  Esta
clasificacién puede ser vista a falta de aire libre, puesto que los
perforaciones quizé se sellen o cierren por completo antes del na
cimiento del pequefio. El pequefio con peritonitis meconial, sin
embargo, puede estar muy distendido al nacer; la pared abdomi-
nal_puede tener un aspecto pardusco o rojizo que sugiere reac-
cidn grave del peritoneo parietal, manifiesta a través de la  pa-
red abdominal delgada. Los acomulos intraabdominales de liqui-
dos pueden tabicarse y, por lo tanto, el intestino serd desplaza-
do hacia una porcidn pequefia de la cavided abdominal.  Si no
ocurre este tabicamiento podré verse en los rayos X que el intesti
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no flota sobre el liquido excesivo que hay en cavidad peritoneal .
Si hay aire libre serd manifiesta la existencia de perforacidén per
sistente. En ocasiones una perforacién cierray la luz intestinal
conserva su continvidad; las pruebas de peritonitis vieja in Gtero
pueden ser solo ‘ncidentales. Se efectfa exploracién solo si hay
pruebas de obsiruccién o escurrimiento hacia peritoneo.

ATRESIA YEYUNAL E ILEAL

Antes se crefa que esfas obsirucciones eran anomalias con_
génitas malformaciones embriolégicas del intestino. Louw y Bar-
nard demostraron que la airesia puede ser adquirida a causa de
una alteracidn de los vasos intestinales, secundaria a una catés-
trofe abdominal inexplicable, que ocurre después de quese ha
formado el intestino fetal en condiciones normales.  Produjeron
atresia en perros fetales mediante ligadura de segmento de intes-
tino o segmentos de mesenterio, con recolocacidn del feto en el
Gtero para el crecimiento subsecuente. Més tarde se encontrd -
que se producian atresics iguales a las observadas en el recién na
cido humano. La ligadura simple colocada alrededor del voso fe
tal producia un érea de atresia inmediatamente adyacente al in-
testino en colapso que estd en posicidn distal . Sise interrumpia
un abastecimiento trterial principal, se producia atresia con una
hendidura entre los segmentos proximal y distal y falta de segmen
to mesentérico. Es interesante que los segmentos intermedios del
intestino gangrenado pueden absorberse por completoy no dejar
residuos. La ligadura de un asa de intestino produce de manera
semejante desaparicidn de esta asa con atresia adquirida resultan
te. Su trabajo alterd por completo los conceptos que se tenfan
sobre las atresias en el ser humano. Muchos casos se deben indu
dablemente a una catéstrofe vascular intraabdominal que ocurre =
en el feto humano una vez que se ha formado normalmente el in-
testino. La existencia de células escamosas y lanugo en el meco
nio distal a esta atresia adquirida in Otero, pondrd en duda el
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diagnéstico de atresia infestinal .

De manera caracteristica las radiografios abdominales per-
miten identificar asas dilatadas de infestino delgado que, en ge-
neral, son del mismo calibre, y habrd niveles de ITquidos en las
radiografios tomadas en posicion erguida. '

Los primeros cirujanos pedidtricos crefan que la exteriori=-
2acidn mediante enterostomfa de cilindro doble de Mikulicz era
la manera més segura de efectuar la reparacién de las obstruccio
nes de intesfino delgado por efapas. En la actualidad fa mayo-
ta de cirujano prefieren la anastomosis primaria cuando es posi=
ble, aunque existan perforacién y perifonitis meconial. Esta pe-
ritonitis meconial puede ser simplemente una peritonitis quimica,
no bacteriana, y no requiere el procedimiento de exteriorizacidn
que se usaria en caso de peritonitis contaminada por bacterias .

De manera caracteristica hay distensién bulbesa del intes—
tino proximal a la atresia, que se extiende aproximadamente a 10
cm de distancia o més. Si se deja este segmento en el “circuito
funcionaré mal.Si el intestino tiene longitud suficiente, conven-
dr resecar el segmento dilatado antes de hacer la anastomosis . =
Es otil distender el intestino distal no usado mediante inyeccidn
de solucidn salina en el mismo. "Esta no solo lo distiende para -
permitir una anastomosis més facil, pues ademés permite seguir la
circulacidn de la obstrucciédn salina hacia la vélvula  ileocecal,
y de esta manera demosirar que no hay ofros sifios de atresia. La
mayorfa de los cirujanos pedidtricos creen que basta con la  per-
meabilidad demostrable solo hasta la valvula ileocecal;  se asu-
me que el colon es permeable a menos que tenga un aspecto anor
mal. S$i hay dudes sobre la permeabilidad de colon, este puede
ser distendido mediante inyeccién de solucién salina @ través de
unha sonda rectal colocada previamente desde el exterior del cam
po estéril. Después de efectuar reseccién del segmento dilatado,
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se puede hacer la anastomosis del extremo del intestino iransver=
so en posicibn oblicua con el lado antimesentérico del intestino

distal mediante una técnica de dos capos. Los puntos seromuscu_

lares separados son de seda nomero 5-0 y se usan en una sutura
corrida de catgut crémico nimero 5-0 para la aproximacién de to
do el grosor de las capas internas. También en este caso esreco-
mendable verificar la permeabilidad de la anastomosis  final an-
tes que se encuentren por delante los puntos de catgut como  se
descubri ya. Se puede pasar un catéter a través de la parte del
' ntestino més critico de la anastomosis, en el sitio en que se va-
cio esta en la luz pequeiia del intestino distal. Con esta sonda
colocada se pueden aplicar los puntos separados de seda de la se
gunda capa y se atados para garantizar que la fuz es suficiente.
Una vez extraida la sonda se termina la sutura continua de cat=
gut de la primera capa, que es seguida por los puntos de seda se
parados restantes de la segunda capa. De esta manera puede ter=
minarse la anastomosis con confianza de que estarg abiertay fun
cionarg pronto.

La aberfura mesentérica debe aproximarse, pero se tendrd
cuidado de no ligar o desgarrar los vasos mesentéricos . Esto se ha
ce con seguridad mediante colocacién de uncs pinzas de mosquito
en peritoneo, a cada lado del defecto, y aproximarlas: mediante
ligadura simple en vez de correr el riesgo de pasar una aguja @
través del mesenterio y lesionar un vaso mesentérico.

La anastomosis laterolateral, aunque més fécil desde el pun
to de vista técnico, no debe efectuarse puesto que la corriente
peristéltica abarca el extremo proximal ciego y puede producir un
sTndrome de "extremo ciego”, con mal funcionamiento de la anas
tomosis y posibilidad de crecimiento bacteriano anormal en el sa
co. Invertir el segmento distal sobre el segmento proximal con
produccidn de anastomosis laterolateral antiperistéltica es igual-
mente peligroso, y producird una anastomosis que funcionard mal
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incluso no funcionargé. La anastomosis oblicua descrita ha sido
muy Gtil, y se usa ahora de manera sisfematica.

Estas anastomosis de intestino delgado para la atresia se
abren en general y funcionan pronto, .y de aqui’ que no se requie
ra descompresién por gastrostomia, salvo quizd en el lactante pre
maturo en el cual puede ser peligroso la sonda nasogéstrica  per=
manente. Como el intestino puede descomprimirse a través del
piloro relajado, basta con la ospiracidn géstrica para conservar =
el intestino libre de distensién en exceso hasta que empieza @
funcionar la ancstomosis . La sonda nasogéstrica debe lavarse a
menudo para garantizar un drenaje suficiente. No se usan son-
das intraluminales, pero se tiene cuidado cuando se colocan los
segmentos anastomosados en abdomen para dejarlos descansar  en
uh arco suave, evitando angulaciones o torcedures, en especial -
del segmento distal delgado en colapso.

68

MALEORMACIONES CONGENITAS DE LOS INTESTINOS

Atresia de dvodeno.
}
Airesia yeyuno-ilial . ¢
Py
Pancreas anular. %

Membranas duodenales. i
Duplicaciones. . _ R
Enfermedad de Hirschprung.

Ano imperforado sin fistula.

Ano imperforado con fistula.




ANO IMPERFORADO

El andlisis de ano imperforado se caracteriza por tres con-
sideraciones importantes: '

1.- Localizaciédn del extremo ciego del intestino.

2 .- Existencia o falta de fistula desde intesfino.,

3.- Evolucién de cudlquier fistula y érgono conel cual
estd conectada.

La clasificacién de Ladd y Gross fue una confribucién im-
portante y 0til, pero se han desarrollado ofras clasificaciones con
objeto de indicar la manera més completa de anatomia que exis-
te en el nifio afectado. Estas clasificaciones tienden o reflejar
las tres consideraciones importantes para los resultados a largo -
plazo: 1) continencia fecal; 2) vias genitourinarias satisfacto-
rias, y 3) Posicién satisfactoria y funcién del ano. En 1970 el
Comité Ad Hoc del Congreso de Cirugia Pedigtrica en Melvour-
ne, Australia sugirié la clasificacidn internacional como sigue:

CLASIFICACION DE LAS ANOMALIAS ANORRECTALES
A)  Bajas (a nivel de los elevadores)
1.~ En el sitio anal normal.
a} Estenosis anal.
b} Ano cubierto: completo.
2.~ A nivel perineal.
a) Fistula anocuténea (ano cubierto: incompleta).

b) Ano perineal anferior,

3.- A nivel vulvar,
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B) Intermedias

1.- Agenesia anal.
a) Sin fistula.
b) Con fistula.
1.- Rectovulvar.
2.~ Rectovestibular.
3.~ Rectovaginal: baja.

2.~ Estenosis anorrectal .
C)  Altos (por encima de los elevadores)

1.~ Agenesia anorrectal .
a) Sin fistula.
b) Con fistula.
1.- Rectovesical.
2.- Rectouretral.
3.- Rectovaginal: alta,
4.~ Rectocloacal.

2 .- Atresia rectal.
D) Diversos.

Membrana anal imperforada.
Extrofia cloacal .
Otras .

Las malformaciones anales {ano imperforado) bajo {transele
vador), con una fistula anocuténea. Puede verse que el recto -
desciende a través de los misculos pubiorrectal y esfinter exter~
no. El ano no existe en su localizacidn normal, sino estd bastan
te por delante, conectado con un trayecto fistuloso.
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Ano imperforado tipo intermedio, con el colon que descien
de en parte o por completo a travéds del misculo pubiorrectal . El
intestino fermina de manera ciega sobre el esfinter externo, pero
hay una fistula que se vacia en el bulbo uretral .

En las anomalfas de tipo alta (por encima del elevador). El
recto termina por encima del misculo pubiorrectal, con una fistu
la que va hacia la uretra por debajo del esfinter uretral,

DIAGNOSTICO

El tratamiento adecuado, requiere que se establezca de ma
nera precisa la anatomia del pequefio. Deben determinarse pron
to el nivel del intestino ciego y la existencia o falta de fistula.
Aunque el pequefio sufre obstruccién la urgencia no es extusa pa
ra la imprecisidén.

La exploracién fisica meticulosa del pequefio debe estable
cerse el estado general de este, su estado de madurez y la posibi
lidad de que tenga otras anomalias. - Si la inspeccidn del perineo
descubre una membrana abombada o un indicio de meconio, se -
habré enconfrado una guia valiosa. El meconio en cualquier =
ofro sitio que no sea meato uretral, vagine o vestibulo siempre in
dica una anomalia de tipo bajo. Estas fistulas cuténeas ocurren =
en la Ifnea media. La ITnea de "perlas epiteliales”" pequefia que
corre a lo largo de! rafe medio a falta de meconio puede indicar
también una anomalia de tipo bajo.

Salvo en el caso de la estenocsis anal definida, se reco=-
mienda estudio radiogréfico. El estudio radiogréfico de  inver-
sién de Wangensteen-Rice tiene utilidad al respecto. Suele re-
querirse un periodo de 12 a 18 horas sin descompresjdn.géstrica -
para que el aire pase a través del tubo digestivo hag i la parte -
baja del recto. Se aplica una cantidad pequefia de posta de bo-
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rio al repliegue natal. Se conserva al pequefio erguido  durante
varios minutos. A continuacidn es colocado frente al  portepla-
cas, con el rayo centrado en el trocénter mayor. Las caderas de
ben encontrarse en flexién. El tubo radiogréfico debe estar por
lo menos a 2 m de distancia del portaplacas para evitar amplifi-
caciones excesivas. Se toman radiografios a intervalos de fres
horas hasta que no se nota ningln cambio en las radiografies suce
sivas. La linea trazada entre la parte alta de pubis y el coccix
definira la Ifnea pubiococcigea y daré una buena idea de las re~
laciones del extremo ciego con el misculo pubiorrectal. Si efex
tremo ciego estd entre 1.5y 2 cm de la marca de bario, la ano-
malia suele ser del tipo transelevador. La existencia de fistulas
puede permitir que escape aire y se produzca una imagen confu_
sa. El llanto puede aumentar [a presién abdominal y  desplazar
el extremo ciego demasiado hacia abajo; debe tenerse cuidadoen
la inferpretacién de estas radiograffos. El uso de material decon
traste radiopaco suele dar muy poca informacién més que el estu-
dio con contraste de aire, y tiene poco valor en el diagnéstico
del recién nacido. La aspiracién directa del saco rectal con agy
ia puede ser muy Otil para determinar el nivel del intestino cie-
go si se obtiene meconio; no obtenerlo no sirve de nada.

Dada la gran frecuencia de fistulas en la mujer, la inspec
cién cuidadosa de perineo, vestibulo y vagina serviré por lo ge-
neral para definir el nivel del intestino ciego. Bill y colaborado
res insisten en la importancia del himen para definir estas  lesio-
nes. La pequefia con una fistula manifiesta hacia perineo o par-
te posterior del vestibulo no constituye ningln problema, y lale
sién es del tipo transelevador. Las nifias con meconio que viene
desde la parte alta de la vagina corresponde a la categoria de le
si6n por encima de los elevadores. A falta de una fistula exter~
na manifiesta, el himen de aspecto normal indica la existencia -
del tipotranselevador, y debe encontrarse una abertura fistulosa
pequefiisima, quizé oculta por un colgajo pequefio de fejido en
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la horquilla posterior, Si no existe himen y, en particular, si no
es visible la uretra por delante, la lesién serd probablemente de
tipo alto con fistula rectovaginal o rectocloacal. El sondeo de
una fistula rectovesiibular o anovestibular descubrird la  direc-
cién y la longitud del trayecto fisfuloso y el probable nivel del
intestino ciego. La fistula rectovestibular rora, por ofra parte,
ocurre en direccibn paralela a la vaging, y los intentos para em
pujar lasonda en direccidn paralela a la piel perineal encuen~
fran resistencia. Lafistula anovestibular comén tiende a guiarla

sonda a lo largo de perineo, con lo que se demuestra a nivel ba-~
jo del saco ciego.

FISTULAS

Ya se ha mencionado el valor diagnéstico de la fistula. Sin
embargo, el tratamiento del ano imperforado con buenos resulta-
dos depende del tratamienfo adecuado de las fistulas rectourina-
rias, rectovaginales y rectocloacales. Santulli y colaboradores
notificaron la investigacién de unos 1100 pacientes, de los cua-
les 72% de los varones y 90% de las mujeres tenfan fistulas . 25%
de los varones tenian una fistula alta hacio las vias urinarias, vy
33% de las mujeres tenian fistulas rectocloacales, rectovaginales
o, rara vez, recfovesicales. El resto de las conexiones anorma-
les estd relacionado con las lesiones de tipo transelevador bajo.

Lo falta de reconocimiento de una fistula en el momento -
de los procedimientos definitivos resultard inevitablemente en le
sién operaforia de las vios urinarias con persistencia a la fistulo.
Estas fistulas rectourinarias persistentes sirven como fuente de in
feccién crénica y progresiva de las vias urinarias con pérdida de
la funcién renal. Lo fistula rectovaginal o rectocloacal persisten
te convierte a la vagina en letrina, lo que debe ser resuelto més
adelante. Son tales las dificultades para atender estas fistulas en
el periodo neonatal que quizé convenga retrasar el tratamiento y
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cen g .
permitir al pequefio crecer para simplificar la exposicion y la di
seccibn quirdrgicas.

ANOMALIAS ACOMPANANTES

OQcurren anomalias coincidentes en ofros sis’rem.as orgélnicos
en 25 a 75% de los nifios con ano imperforado . .Lo cifra mas el!g=
vada refleja la frecuencia encontrada en Ius.serles en las cuales
se estudia o los pequefios de manera exhaustiva para .enconfrar -
ofras anomalias. Los pequefios con anomlias por encima de [oi -
elevadores tienen trastornos acompafiantes més frecuentes y més -
graves. En sTmismas, algunas de las anomalios amenazan la vi-
da y requieren tratamiento inmediato; en otros casos se puede -

posponer con seguridad el tratamiento.

ANOMALIAS ESQUELETICAS 'Y NEURCLOGICAS

Las anomalias esqueléticas constifuyen un grupo gronde. de
malformaciones coexistentes. Varian entre cu"\omcnhos relahvc-:—
mente importantes, como dedos supernumerarios, hosta c:lferccug
nes masivas como agenesia de sacroy esping brﬁ.dg. Su importan
cia principal se encuentra en los déficit neurclégicos que a Ome--
nudo acomparian a las anomalias de la columnc'l vertebral. Ucu=
cren con frecuencia deficiencias de la inervacién de la musculcl)o—
tura pélvica con estas deformidades d'e la c.olumna ver’r'ebral CIE-’
ja, lo mismo que alteraciones en las inserciones muscy 'c::es. i
importante, por lo tanto, obtener exPosmlones radiogrd |<:c1sb o?_
teroposteriores y laferales sofisfccfortqs de la cohimna Ver;e ral
con objeto de deferminar con precision la anatomia y la funcidn

de la musculatura pélvica.

fiald i oma-
Como ya se sefiald, puede haber una serie dz ofras an
éti i [t adera, que .re-
Ifas esqueléticas, pies zambos o luxacidn de la cadera, q
quieren tratamiento especifico.
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ANOMALIAS GENITOURINARIAS

Si incluimos las anomalios fistulosas, este sistema seria el
més afectado en términos de porcentajes de anomalfas  acompa-
Aantes . Incluso si excluimos las fisiulas que se cree representan-
parte de la anomalfa anorrectal primaria, los pacientes  fendran
tantas anormalidades acompafiantes en este sistema como en  los
sistemas esquelético y nervioso,

Las vaginas dobles y tabicadas, lo mismo que los Gteros bi
cornes y dobles, constituyen las anomalfas genitales encontradas
con mas frecuencia.

Loy agenesia renal bilateral, o displasia bilateral renal {ya
sea de manera aislada o junto con el sindrome de la triada), pue
den ser incompatibles con la vida y son resistentes a cualquier fi
po de tratamiento. Sin embargo muchas de las anomalias requie-
ren tratamiento especifico inmediato con objeto de evitar dete-
rioro de la funcién renal ya alterada. La vejiga neurdgena pue-
de ser fuente de infeccidn recurrente. La exploracidn neurolé-
gica cuidadosa de los segmentfos nerviosos sacrococcigeos del re-
cién nacido pondréd sobreaviso al médico sobre esta  posibilidad.
Quizé se requiera por Gltimo desviacibn urinaria.

La vigilancia con continuada de los problemas urolégicos
se inicia en el periodo neonatal . Se efectia urografia intraveno
sa en fodos los pacientes durante la primera hospitalizacién. Se
hace un intenfo de obtener una fase de vaciamiento de este estu=
dio, pero fomando en cuenta que a menudo es insatisfactoria. Se
efecttan cistografios en un tiempo ulterior en los pacientes con
lesiones altas. Cuando estén indicados se efectia cultivo de ori.
na y urograffa intravenosa de manera periddica. La cistoscopia
puede ser de valor real para saber el nivel de la fistula urinaria
o para demostrar un diverticulo o una estrechez posoperatorios.
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Estas diligencios, junto con los estudios adecuados de invgsfigq-
cidn, debe permitir idenfificar las anomalias graves de las” vias
urinarias antes que ocurra deferioro renal extenso. .Dt'a’e'si'e modo
podrén instituirse cirugia correctora adecuada o on’rib{c’)hcos su-
presores para evitar la pérdida subsecuente de la funcién renal @
causa de obstruccidn o infeccidn.

ANQOMALIAS DE LAS VIAS DIGESTIVAS

Los pacientes que presentan ano imperforado el }0% ten-
drén atresia esofégica con fistula traqueoesofdgica o sin ella. -
Una de las primeras maniobras que se debe efectuar en el recién
nacido con ano imperforado, por lo tanto, es pasar una sonda ng
sogéstrica hacia estdmago. La obstruccién del eséfago a causa
de afresia impedird el paso de la sonda més allg de la regién cer

. e * . & L] -
vical, y la radiografia de forax descubriré que la sonda se ha in

. .
curvado en el saco proximal . El fratamiento de esta anomalia
tendrd preferencia sobre el tratamiento de la anomalia rectal.

Las afresias de los intestinos delgado y grueso pueden co=
existir con ano imperforado, con lo que confundirén mucho el cua
dro. Si el estudio radioldgico de inversidn no descubre gos en -
recto o colon distal después de 24 a 36 horas, se pensard  seria-
mente en la existencia de atresia proximal . Desde Ilfego, esta
requerird un procedimiento exploratorio para la atresia. Salvo -
en las anomalias anorrectales més simples, probablementesea ne-
cesario hacer colostomia en estos casos con objeto de evitar com
plicaciones anastomdticas .

ANOMALIAS CARDIOVASCULARES

Cianaosis, soplos o insuficiencia cardioca pueden indicar

lq existencia de anomalia cardiaca acompafiante . El tratamiento
- -

de estos trastornos suele poderse posponer, aunque quiza el peque
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Ao con insuficiencia cardiaca o cianosis grave requiera una ope~
racién de urgencia en los primeros dias de la vida, Es importan-
te la proteccidn antibidtica durante los procedimientos gastroin=-
testinales o uroldgicos para evitar endocarditis bacteriana.

TRATAMIENTO

Dentro de las primeras 24 a 36 horas el cirvjano debe  ha-
ber terminado su valoracién inicial del pequefio. En general ha-
bran sido ya diagnosticados y sometidos a control de los  proble~
mas y las anomalias coexistentes. Ya debe estar establecido el
nivel del intestino ciego por medio de exploracién fisica, radio-
grafias o aspiracidn con aguja. La incertidumbre, si es que la ~
hay, debe encontrarse entre [Tmites relativamente estrechos. Si
existe aGn inceftidumbre importante, la Gnica manera segura  de
resolver las cosas en este momento es establecer una colostomia.

. ANOMALIAS A TRAVES DE LOS ELEVADORES

La estenosis anal puede ser manipulada de manera satisfac_
_toria en el recién nacido mediante dilatacidn sencilla con dilata
dores de Hegar. Se aumenta el didmetro del ano de manera gra-
dualmente hasta que llegue a un tamafio suficiente que permita -
la dilatacién diaria por la madre usando el dedo mefique. Se pue
de usar la misma técnica en las fistulas anocuténecs en caso  de
que sean cortas y pasen a través del esfinter externo. La mayo-
ria de las fistulos anovulvares pueden ser fratada también en elre
¢ién nacido mediante dilataciones sencillas. A menudo se obser
va que, conforme la pequefia crece y se desarrolla el cuerpo pe
rineal, el ano se mueve hacia afrés y deja una distancia satisfac
toria entre este y la vulva. Los casos de membrana anal imperfo
rada se puede tratar de la misma manera una vez puncionada |a
‘membrana con una pinza hemostdtica o un escarpelo. .
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dos mediante anoplastia. Se hace una incisién en cruz sobre el
esfinter externo, y la diseccidn cuidadosa hasta el saco rectal -
permite que este sea exfirpado de manera semejante, en cruz. Se
interponen en los colgajos, con sutura cuidadosa enfre mucosa -
y piel. No se hacen dilataciones durante los 10 primeros dias, -
aunque serdn Gtiles cuando se evaca excremento los lavados li-
geros con una sonda pequeiia y suave de caucho. A continuacién
se instifuiran las dilataciones y se ensefiard a la madre a hacerlas.

En el vardn la fistula suele ser demasiado larga para que se
haga dilatacidn nada més, y es muy satisfactoria la anoplastia, -
en ocasiones estas fistulas son dificiles de encontrar y solo esma
nifiesto un color verde, gris o negro ligerisimo de las mismas, -
Cuando se encuentra la abertura de la fistula, se dilata de mane-
ra gradual primero con sonda filiforme y después con un  tamario
que permita introducir dentro de la misma la hoja de unas tijeras.
A veces es Gtil la insercidn de un catéter. La fistula se abre «
todo lo largo hasta el esfinter externo, sitio en el cual se identi-
fica la mucosa y se sutura con cuidado la piel después de  extir-
par el tejido suprayacente sobrante. A continuccidn se raspa el
trayecto de la fistula con la hoja de un bisturi para eliminar todo
el epitelio ectépico. Se inician las dilataciones 10 dias después .

La mujer con fistula rectovestibular puede ser tratada en el
periodo neonatal mediante dilataciones simples, aunque en estas
chicas el cuerpo perineal no suele desarrollarse lo suficiente pa-
ra que la regién genital se conserve limpia. Ademds, las dilata-
ciones producen desgarros hacio adelante, por lo que aumentan
el problema. Un procedimiento de corte hacia atrés de uso gene
ral que facilita la ampliacién de la fistula en direccidn hacia -
atrés nada més, y preserva el espacio que existe ante la fistulo y
la vagina.
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ANOCMALIAS INTERMEDIAS

Los varones con fistulas rectourinarias y las mujeres con fis
tulas rectovaginales deben someterse a colostomia igual que los
recién nacidos. La longitud de alguns de las estenosis anorrecta
les no permitird la dilatacidn suficiente para que haya un buen ~
funcionamiento intestinal, y en estos casos fambién se requeriré
colostomia. Sin embargo, si las dilataciones son eficaces en es-~
tos pacientes con estenosis se habrén salvado de una operacién -~
complicada. La técnica de la colostomia se deside realizar cuan
do el extremo distal del saco ciego se encuentra justamente por
debajo de la ITnea pubiococcigea segin el invertograma, el ciry
jano experimentado puede intentar de manera legitima explorar
desde abajo. Si la aspiracidn con aguja no obtiene meconio a
una distancia de 1.5 cm. y a menos que sea descartada la  exis-
tencia de fistula, el buen juicio requiere colostomiay explora-
cidn més adelante .

Lo exploracién perineal en el recién nacido debe ser efec
tuada con gran cuidado. La ejecucidn de invaginacién deuna le
sién alta o intermedia dudosa en el periodo neonatal debe sercon
denada por resultados malos en general . La musculatura delica-
da encargada de la continencia es lesionada con mucha facilidad
en esta etapa tan temprana. Por lo tanto, se reserva la explora
cidn perineal para las lesiones que estén a nivel de los elevado-
res o son intermedias bajas. La precisién para establecer el nivel
de intestino es, por lo tanto, de importancia copital para deci-
dir si debe efectuarse colostomia en el perfodo neonatal .

ANOMALIAS POR ENCIMA DE LOS ELEVADORES

Estas anomalias son tratadas mediante colostomia  neonatal
e invaginacién més adelante. Aun el cirujano més experimenta-
do rara vez puede evitar la lesidn de misculos y nervios pélvicos
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.delicados del recién nacido.

COLOSTOMIA: Posicién y técnica de la colostomia son técnicas
ya conocidas. Algunos cirujanos favorecen la colostomia sigmoi
dea terminal a causa de su ejecucién més sencilla y la falta  de
contaminacidn fecal de las fistulas urinarias. Sin embargo,esta
colostomia altera de manera inevitable el saco ciego y puede pro
ducir lesidn de las vias urinarias a causa de traccidn sobre la fis-
tula. Usando al saco rectal en [a reparacion definitiva, y por es
ta razdn no es conveniente este tipo de colostomia. Otros auto-
res sugieren la colostomia dividida transversa izquierda. Su posi
cién permite el procedimiento subsecuente de invaginacién sin
necesidad de mover, cerrar o manipular la boca contaminada. -
Gracias al puente de piel enire los asos, es minima la contamina
cidn fecal del segmento distal y de las fistulas urinarias.

Durante las 24 horas que se requieren para establecer el ni
vel del intestino ciego se valora al pequefio como ya se describid.
Se ha colocado ya un catéter intravenoso. Se ha instituido aspi=
racidn nasogéstrica antes de que la distensién abdominal se vuel-
va intensa. Se prepara y envuelve todo el abdomen del peque-
fio. Se efectGa una incisidn en el cuadrante superior derecho, -
de unos 4 cm de largo, y se lleva hasta peritoneo con separacién
de los misculos. Es facil encontrar el colon transverso distendi—
do, que se [leva con suavidad hacia la herida. Se abre el mesen
terio y se secciona el intestino entre pinzas, Se usa una sonda -
de aspiracién para eliminar el meconio conforme se abren las pin
zas. Se lava el asa distal con cantidades copiosas de solucidn sa
lina y se exfrae todo el meconio que se pueda. Estose efectia
para prevenir el taponomiento meconial y la infeccién de las vias
urinarias. Se sutura el asa proximal en un extremo de la herida -
y el asa distal en el otro. Se usa seda fina para saturar el intes-
tino en cada capa, y se deja un puente de 1 a 1.5cm de piel y
aponeurosis entre las asas. ’
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g c.boc; se madura de manera primaria usando puntos de cat
ﬁac 1‘omlco ino de submucosa a subcuticula. La boeq distal se -
& tan pequefia como sea posible para evitar prolapso
@

L v & v -
o cln.afenmon posoperatoria incluye mejoramiento cuidadoso
alimentos y atencién de la boca anastomética, Se efect
una urografia int i Contes de do
una rogr ntravenosa si no se ha efectuado ya, antes de dar
e aifg A
de d"squ ‘;oequenoa Se puede hacer un esfudioc de contraste del
istal de colon con bario muy diluido, si es convenjente aun
4

que este procedimiento pued i s e
ue < puede ser pospuesto y ejecufado més ade

ACCESO SACROABDOMINOPERINEAL: FJ tratamiento definiti

vo de | F i
v eIe;}usdarwmcrls<:|§ del tipo due se encuentra muy por encima de
adores se ejecuta de mej
jor manera entre los 6y 12
o &evada | o5 6y 12 meses
n esta época los tejidos ti
os tienen tamaiio sufici
el procedimiento de i inoc ié e cetin o
e invaginacidn para las lesi
: esiones que estdn
encima i "
e fTstIde losrelevodolres que no tienen fistula o se acompaﬁonp -
‘ a rectovaginales o rectourinari
vrinarios altas (tant
o e : anto rectouretra
ectovesicales). Con -
este acceso combin i
. ado permite -
ver de i fos olo
ver mc;nero directa el tan importante cabestrillo de Jos eleva=
y el componente pubiorrectal futuro, de modo qu 3
seguro que la invaginacid T ' ules 3 or
seguro vaginacion se efectie entre estos msculos y por
o proporcione las esperanzas méximas de continencia

El . - - [ »
procedimiento de invaginacién consiste en porcid
cra y porcidn abominal. El acceso sacro se PI C'OI” al
¢ _ usa para localizar el
misculo pubiorrectal cié
| y preparar el conducio i i
ara la inva i6
mésey rar e P ginacién
ciemel,lenl'e ldel colon rectosigmoideo hacia el exterior. FEi pa-—
c mers;a coloca co; la cI:-cra hacia abajo, con unasonda uretral
al ya insertada. La incisis
. isidn se hace un i
dem tada i poco por debajo -
e la punta del cdetix en sentido transverso fecto .
cion en la line dia h o vretra e e
oo e @ meaia hasta que se encuentra o urefra con  su
q -
insertada. El acceso cuidadoso hacia céecix descubrirg o
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ctal en herradura muy adherido

continuacién af misculo pubiorre
y se usauna serie de

a la uretra. Se puede separar con cuidado,
dialtadores de Hegar para hacer un conducto para el deslizamien
to futuro. Se ejecuta una incisién cruzada sobre el esfinter ex-
terno y este mosculo se secciona a las 12y a los 6 en sentido  de
las agujas del reloj, con objeto de abarcar al colon rectosigmoi
deo deslizado. Se inserta un dren de penrose de 2.5 cm a través
del esfinter externo hasta que queda por debajo del mosculo pu-
biorrectal, como un punto de referencia e identificacién futuras

del conducto de invaginacidn.

A continuacién se efectia la porcidn abdominal de la ope
racibn una vez que se ha cerrado la incisién sacra de la  manera
ordinaria y el pequefio ha sido vuelfo boca arriba. Una vez he-
cha la incisién abdominal ordinaria, se elige un punto que esté -
entre 6y 10 cm por encima del extremo del intestino ciego pa-
ra hacer la seccién transversa. La inyeccidn de solucién salina
en la tonica seromuscular de la incisién vertical de unos 3cm de
longitud permitiré separar el manguito seromuscular de la muco-
sa subyacente en todo el espacio que rodea a la circunferencia =
del infestino. A continuacién la mucosa es pinzada y secciona~
da de manera doble, con seccidn transversa también del mangui-
to seromuscular. Se separa la mucosa, del manguito seromuscular
hasta el sitio en el cual se encuentra la salida de fistula, vagina
o viaos urinarias. Esta fistula es ligada por transfixién concafgut,
y se reseca la mucosa extra. A continuacidn se inserta un dilata
dor de Hegar dentro del dren de Penrose previamente colocado -
hasta que haga protrucién en el fondo del manguito seromuscular.
Se hace una incisidn sobre el dilatador de Hegar y se ejecufauna
abertura en el manguito seromuscular, a fravés de la cual puede
sacarse el dren de Penrose hacia el campo. El colon rectosigmoi
deo movilizado previamente es lllevado a continuacién a  través
de la abertura en el manguito seromuscular, usando el dren de

Penrose como guia. No debe usarse el dren para hacer traccidn
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sino simplemente como gufa. Se usan pinzas larges de Kelly ode
Allis a través del conducto pubiorrectal, hacia el interior del -
manguito seromuscular para fomar el intestino que se va a mvogl
nar. Una vez que se ha tirado del intestino por el conducto co-
rrecto hacia el exterior, se efectla interdigitacién de las incisio

nes cutdneas cruzadas con todo el grosor del intesfino deslizado,

de modo que disminuyo la probabilidad de contraccidn cicatrizal,
Se fijo el manguito seromuscular al segmento deslizado, con algu
nos puntos flojos después de establecer drenaje a través de una

herido abdominal por transfixién. A continuacidn se efectia cie

rre ordinaric del abdomen.

La atencidn posoperatoria consiste en dilatacién del  nue-
vo ano con cuidado, unos siete dias después, aproximadamente.

Se puede usar esta misma porcién abdominal del  procedi-
miento para las lesiones bajes a nivel de los elevadores que tie-
nen fistules hacia las vies urinarias (que ocurren rara vez). Por
lo general bastard con cortar tiras de mucosa desde el lado abdo
minal sin incisidn sacra, porque el intestino ya ha atravesado en
realidad el misculo pubiorrectal y puede unirse con mucha facili
dad a una incisidn perineal sin ver de manera directa a través de
la regién sacra.
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ANALISIS Y RESULTADQS

Este estudio retrospectivo se realizé en el Hospital Nacio-
nal de Escuintla en el perfodo del 1o. de Enero de 1976 al 1o,
de Enero de 1978.

En dicho hospital se atendieron un fotal de 3015 embara-
zadas de los cuales 2905 nacieron vivos, en el periodo de 1976-
78. De los anteriores nacimientos 5 pacientes (0.17%) presenta-
ron malformaciones del tracto gastrointestinal. Y ofros 2 pacien—
tes (0.07%) fueron referidos por facultativos.

Las edades de estos pacientes oscilaba entre la primera ho-
ra de vida y los 4 afios de edad {ya que duranfe el examen de ru
fina que se le realiza a los recién nacidos se observd en 2 c asos
que los pacientes presentaban imperforacién del ano).

Para dicho estudio se tomaron en cuenta los siguientes pa-
rémetros:

Edad
Sexo

dolor

nduseas y/ o vémitos
distensién abdominal
paro de gases
expulsidn de heces.

Motivo de consulta.

Historia. Tiempo de evolucién.
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Antecedentes

Examen fisico

Diagnéstico de ingreso

Laboratorios

Tratamiento médico

Operacién

Hallazgos

familiares
obstétricos
femperatura

pulso

distensién abdominal

D.H.E.

D.P.C.

dolor (localizacién
localizacidon de masas
ruidos intestinales

Hb-Ht

orina

rayos X

estudios especiales

succion
soluciones
antibioterapia

tipo de operacidn
insicidn
anestesia

Diagnéstico post-operatorio

Curso del post-operatoria {(complicaciones)

Tiempo de hospitalizacibn,
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Mortalidad.

Siguiendo este tipode pardmetros se detectaron 7 pacienfes

(0.24%) con problemas de malformaciones congénitas del  tracto
gastrointestinal; siendo estas las siguientes patologias:
Estenosis congénita del eséfago | paciente {0.03%)
Hipertrofia congénita del piforo 1 paciente (0.03%)

Atresia de primera porcidn del duodeno 1 paciente (0.03%)

Atresia de yeyuno 1 paciente (0.03%)
Atresia del ilio terminal 1 paciente 0.03%)
Ano imperforado sin fistula variedad baja 2 pa-

cientes (0.06%)

En cuanto a la edad fue variable pues esta es desde las pri
meras horas de vida hasta los 4 afios.

En lo referente al sexo tuvo un predominio el sexo femeni-
no de 4 pacientes contra 3 pacientes del sexo masculino.,

En cuanto al cuadro clinico en s 5 pacientes (0.17%) pre
sentaron cuadro compatible con abdomen abudo, el resto presen-
6 disfagia y vomitos

El tiempo de evolucién fue variado dependiendo de la pa-
tologia {que va desde las primeras horas de vida hesta los 4 afios
de edad).

A su ingreso se defectd 2 pacientes con pico febril.

En un paciente se detectd masa a la palpacidn (oliva pild
rica) en epigdstrio de més o menos un centimetro, no mévil.

En cuanto al examen fisico; se encontrd Gnicamente un le
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ve grado de D.PC. en el pacienfe de estenosis congénita del esg
fago. -

En los pacientes de atresia lo que se notd fue un grado mar
cado de distensidén abdominal . -

Y en los pacientes de ano imperforado se observd que nin-
guno de estos presentaba fistula.

- Por laboratorio se observd que todos los pacientes presenta
ban Hb y Ht y al igual orina deniro de los limites normales.

De los 7 pacientes estudiados a 6 se les efectud estudios de
rayos X los cuales se correlacionaban con la impresién clinica.

En el paciente con estenosis esofdgica se le iba a efectuar
una esofagoscopia pero esta no se pudo realizar por desproporcidn
del instrumento con el didmetro del esdfago del paciente. Segui
damente se le efectud trago de bario el cual demostrd is
esofdgica en 1/3 inferior.

estenosis

En el paciente de estenosis hipertrdfica del piloro se efec-
tué un estudio de rayos X con placa simple de abdomen el cual
demostrd distensidn marcada de la cdmara gésirica y poco gos en
el intestino delgado.

El paciente con afresia de yeyuno se observé doble burbu-
ja de aire en abdomen superior en el estudio radiolégico.

En el estudio radiolégico del paciente de atresiade f{lio

terminal se observé que no habia paso de gas a nivel del colon
descendente.

En [os pacientes de ano imperforado sin fistula se  realizd
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‘Kantrex de 20~25 mgrs ¢/ 12 horas y en ofro paciente se
Bactrin y Ampicilina.

el estudio radioldgico con la técnica Nangsteen Reed, la cual se
observé que no habia paso de gas a nivel de la linea pubio-cocci
gea.

A todos los pacientes se les colocd succidn nasogéstrica.

De los 7 pacientes que se trataron a 4 se les dio fratamien-
to con antibioterapia; de los cuales en 3 pacientes se utilizd pe
nicilina cristalina en cantidades de 100,000 a 250,000 U.l. vy
utilizé

En fodos los pacientes se utilizé venoclisis con la  utiliza-
¢ién de soluciones de D/ A al 5% en dos cosos y de soluciones 1 y
2 en el resto. '

TIPO DE OPERACION Y HALLAZGOS

En el caso de la estenosis del eséfago se realizd una toraco
tomfa exploradora, realizéndose una incisién en el sexto E.l.1.
y reseccibn del anillo fibroso como del diafragma. Encontréndose
cuerpos extrafios (habas y semillas de nance); estenosis esofégi-
ca en tercio medio con tercio distal por anillo fibroso.

En el paciente con hipertrofia congénita del piloro se reali
z6 una piloromiotomia encontréndose el piloro aumentado de ta-
mafio.

En los pacientes de atresia de yeyuno e ilio terminal se req
lizé laparatomias exploratorias encontréndose atresia de  yeyuno
a més o menos 5 ¢enfimetros del Gngulo de Treitz y en el pacien
te con atresia de flio terminal se enconird atresia a més o menos
10 centimetros de la valvula llio-cecal en ambos se practicdanas
tomosis T-T en pico de flauta en un plano. ]
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Y en 2 casos se realizd anoplastia con [a técnica de Y-V
ya que estas eran del tipo de variedad baja. -

MORTALIDAD (57.15%)

El paciente de atresia de primera porcién del duodeno fa~

L4 - L] - - -
llecis en la Emergencia y el diagnéstico se realizé en la Necrop
sia.

Los pacientes de atresia yeyuno e ilio terminal fallecieron
en el tercer dia post-operatorio desconociéndose la causa del p-ri
mero, y el segundo presentd en un examen de heces Ameba coli,
y disminucién de las plaquetas se le diagnosticd septicemia. ,

Un paciente de anoplastia fallecié durante el acto operato
rio por problema anestésico. -

20

|

CASQO "A"

El dia &/VI/77, consulté el paciente de sexo masculino de
4 &iios de edad procedente y residente en el Puerto San José (Es-
cuintla). '

M.C: Dificultad para fragar de 4 afios de evolucién.

HISTORIA: Refiere madre de paciente que desde la edad -
que tiene solamente ha tenido ingesta de ITquidos, ya que la in-
gesta de alimentos sélidos no pueden ser digeridos pues esfos sibi
tamente son vomitados .

ANTECEDENTES: familiares negativos, fue producto de
embarazo a termino, siendo P.E.S., refiere madre que fuvo un le
ve polihidrannios y que nacié ciandtico.

Médicos: 1.R.S. a repeticién, Sarampidn a los 9 meses
de edad, varicela al afio de edad.

Quirdrgicos: negativos.

Hospitalizaciones: Consultd previo a su ingreso haciamas
o menos un mes, donde se le practicé una esofagoscopia la cual
no se realizd en su totalidad por ser desproporcional el instrumen
to al esdfago del paciente. Luego se procedid a realizar un es-
tudio radiolégico con medio de contraste (trago de bario) la cual
demostrd estenosis esofégica en tercio inferior.

Alérgicos: negativos.

Hébitos: negativos.

EXAMEN FISICO: F.C.80 X'; F.R.18 X; T.O. 37.2
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grados; normocéfalo.
0O.0O.N. normales.
Cuello: tréquea central, no adenopatia cervical.
Cardiopuimonar: normal .

Abdomen: Blando, depresible no visceromegalia, ruidos
intestinales normales en intensidad y frecuencia.

Extremidades: masa muscular escasa.
Genitales: de acuerdo a su edad.
Impresidn clinica: estenosis esofagica.

Se le ingresé para mejorar su cuadro general, a los 15 dias
de su ingreso se le practicd bajo anestesia general  Toracotomia
exploratoria en el sexto E.l.l. encontréndose cuerpos  extrafios
en el esdfago (habas y semillas de nance); asi como estenosis eso-
fagica en V en tercio medio con tercio distal por anillo fibroso
con diafragma intraluminal . Por lo cual se procedié a efectuar -

reseccidn del diafragma, -exiraccién de los cuerpos extrafios y gas ™

frostomfa. Se deja colocado sello de agua, S.N.G., sonda de
gostrostomia. Las érdenes de ese dia fueron las siguientes, repo=
so en cama semi=sentado, soluciones |.V. para 24 hores en la si-
guiente forma D/ A al 5%; Hartman y Mixto 500 cc ¢/u. Suc-
cién en sonda de gastrostomia, Ampicilina 250 mgrs 1.V. o/ 6 ho
ras y ejercicios respiratorios.

Paciente en el segundo dia post-operatorio presentd  ron-
cus en ambos campos pulmonares, S.N.G. sin complicaciones, =
sonda de gastrostomia pora alimentacidén e le pasa gebral ¢/8ho
ras), sello de agua oscilando bien y se da tratamiento de Ampicl
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> -

lina por gastrostomia.

.
En el quinto dia se toma nuevo control de rayos X de torax
en la cual se observan pulmones dentro de los limites normales . =

- Se dan sorbos de agua por via P.O.

En el séptimo dia post-operatorio se decide -pasar por gas-
trostomia ponche (leche y huevos) ¢/8 horas, 200 cc en una hora
¢/ dosis, y sulfato ferroso 10 cc por S.N.G. ¢/8 horas.

En doceavo dia se decide iniciar dieta por via P.O. pre-
vio se procede a quitar sonda N.G.

En el 14avo. dia se retira sello de agua y se sella sonda de
gastrostomia.

En el dia 220vo. post-operatorio a paciente se le da egre-
so saliendo satisfacforiomente de este hospital .

Un afio después de realizarse el procedimiento operatorio
se controld nuevamente al paciente a quien se le encontrd  con
on buen incremento de peso y en buen estado general.




CONCLUSIONES

Es necesaria la implementacidn de un servicio de recién
nacidos con equipo adecuado y personal para detectar tem
pranamente cualquier anomalia congénita.

Se determiné que el 0.24% de los nacimientos ocurridosen
un periodo de dos afios, tiene la probabilidad de presentar
alguna clase de malformaciones congénitas del tracto gas-
trointestinal

En los hospitales departamentales a pesar de tener déficit
en equipos para tratamientos especiales; es poco el porcen
taje de mortalidad (57.14%) encontrado en el Hospital Na
cional de Escuintla.

Entre las patologia més frecuentes fue la de ano imperfora
do sin fistula que se encontraron dos casos (28.57%).

Entre las atresios gastrointestinales se encontrd que ires pa
cientes presentaron esta patologia (42.85%).

Se hace necesario equipar, de equipo diagndstico necesa=
rio a los hospitales departamentales.

Se hace necesario la presencia de médico especialista en
anestesia para el manejo adecuade de nifios que necesiten

cirugia.

La mortalidad de nifios con atresia intestinal es alta.
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